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1. Einleitung

Vaskulare Anomalien erfassen ein breites Spektrum klinischer
Krankheitsbilder. Sie weisen unterschiedliche  Auspragungen und
Differenzierungen  auf und erfordern je nach Subdifferenzierung,
Wachstumsdynamik und Lokalisation ein unterschiedliches diagnostisches
sowie therapeutisches Vorgehen (89).

Zu den Beschwerden, die von den Patienten angegeben werden,
gehoren neben der asthetischen Beeintrachtigung auch funktionelle Stérungen.
So koénnen zum Beispiel periorbitale Hamangiome das Gesichtsfeld
einschranken und bei einer Progression nach intraorbital zu einer
Bulbusdeviation und gegebenenfalls zu einer Amblyopie des betroffenen Auges
fuhren (46); ebenso kdénnen Stdérungen beim Sprechen oder Schlucken
auftreten.

Ein weiterer Risikofaktor, der hinzukommt, stellt eine mdgliche Blutung
mit all ihren einhergehenden Komplikationen dar (47).

Intraorale Malformationen, die sich etwa im Bereich des Mundbodens,
der Zunge oder des Pharynx manifestieren, konnen immense
Beeintrachtigungen der Sprache und der Erndahrung auslosen. Eine rasche
Progression der Lasion kann ferner eine bedrohliche Atemwegsobstruktion zur
Folge haben. Die betrachtliche Grofle, welche vaskulare Anomalien mitunter
erreichen  konnen, fuhren in  einigen Fallen zu  kndchernen
Wachstumsstorungen. Es konnen Okklusionsstorungen und konsekutive
Fehlstellungen resultieren (46).

Um eine zielgerichtete Therapie einleiten zu kdnnen, ist es erforderlich,
eine vaskulare Anomalie eindeutig diagnostisch zuzuordnen. Dazu ist eine
Klassifikation notwendig, die sowohl Kklinische als auch biologische
Unterschiede der vaskularen Anomalien bertcksichtigt. Ebenso notwendig ist
die Verwendung einer allgemein akzeptierten und anerkannten Terminologie,
wie sie 1996 in der Klassifikation der ,International Society of Vascular
Anomalies” (ISSVA) vorgestellt wurde (46) und die bis dahin verwendete,
deskriptive Terminologie abloste. Als maldgebliches Klassifikationskriterium,

das auf den Arbeiten von Mulliken und Glowacki (89) basiert, gilt hier die



Unterscheidung zwischen proliferierenden Neubildungen und anlagebedingten,
vaskularen Fehlbildungen. Hier wird auf biologische, biochemische, klinische
und histologische Unterschiede eingegangen, ebenso wie auf Unterschiede in
den modernen bildgebenden Verfahren (46).

Unterschieden werden:

1. Hamangiome

2. Vaskulare Malformationen
21 Venose Malformationen
2.2 Lymphatische Malformationen
2.3 Kapillare Malformationen
24 gemischt auftretende Formen
25 arteriovendse Malformationen

Das Anliegen der vorliegenden Arbeit besteht darin, eine Ubersicht tber
die vaskularen Anomalien, deren Diagnostik und Therapiemdglichkeiten zu
geben. Patienten mit venésen Malformationen im Kopf-Hals-Bereich werden am
Universitatsklinikum  Tubingen im Rahmen eines interdisziplinaren
Therapiekonzepts der Klinik far Mund-Kiefer-Gesichtschirurgie und der
Abteilung fur Neororadiologie behandelt. Dabei wird in der Abteilung fur
Neuroradiologie eine perkutane Sklerosierungstherapie vendser
Malformationen durchgefiihrt. Einige Patienten werden in der Klinik fir Mund-
Kiefer-Gesichtschirurgie mittels einer Lasertherapie behandelt. Die klinischen
Ergebnisse dieses Patientenkollektivs sollen nach Abschluss der Therapien
zusammengestellt werden. Ein weiterer Punkt ist die Erfassung der
Zufriedenheit der Patienten mit den Ergebnissen der jeweiligen Therapien durch

einen standardisierten Fragebogen.



2. Grundlagen

2.1 Klassifikation vaskularer Anomalien
Die ISSVA unterscheidet bei den vaskularen Anomalien zwischen:
1. Hamangiomen

2. vaskularen Malformationen

2.1.1 Hamangiome

Hamangiome sind beninge, vom Endothel ausgehende GefalRtumoren
oder tumordse Hyperplasien, die mit einer Inzidenz von etwa 2-12% Dbei
Kindern auftreten (139). Sie sind mit 60% meistens im Kopf- und Halsbereich
lokalisiert, 25% manifestieren sich am Koérperstamm und 15% an den
Extremitaten (48,138). Hamangiome stehen onkologisch im Grenzfeld zwischen
Hamartie und Hyperplasie (110) und treten Uberwiegend als teleangiektatische
und angiomatdése Neubildungen auf. Es handelt sich hierbei um echte
Gefalneubildungen kapillaren und kaverndésen Typs (65). Sie treten meist in
den ersten Lebenswochen auf (136), bei 50% der Kinder als hellrote Makula mit
Teleangiektasien (43,136), sind zum Zeitpunkt der Geburt also noch nicht
vorhanden und unterliegen einer eigenen Wachstumsdynamik. Anfangs ist
diese Entwicklung gekennzeichnet durch ein sehr schnelles Wachstum (6-12
Monate), darauf folgt eine Phase der Stagnation (6-12 Monate) und
anschliefend folgt eine Phase der Ruckbildung (1-6, evtl. bis 12 Jahre), die in
80 — 90% spontan eintritt (136,142).

Haufige Lokalisationen der Hamangiome sind vor allem der Kopf-
Halsbereich, Wange, Parotisloge, Stirn und Periorbitalregion (46). Der Rumpf
und die Extremitaten sind viel seltener davon betroffen. Klinisch werden im
Hautniveau gelegene plane, mehr oder weniger deutlich Uber dem Hautniveau
liegende planotuburdse bis tuburdse Lasionen mit groRem subkutanem Anteil
unterschieden. Entsprechend unterschiedlich ist auch das klinische
Erscheinungsbild, das von einer uberwarmten Schwellung mit umschriebener,
beerenartiger Vorwolbung roter Farbe mit oder ohne Muster oberflachlich-

verlaufender Venen bis zu ausgedehnten, infiltrierenden Raumforderungen
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reicht. Tief liegende Hamangiome konnen eine veranderte Hautfarbe
verursachen. Hamangiome fuhlen sich generell fest an. In der involutiven
Phase wird die Farbe unauffalliger und geht langsam in eine helle Fleischfarbe
uber. Nachdem diese involutive Phase abgeschlossen ist, kann die Lasion ein
faltiges, krepppapier-ahnliches Aussehen hinterlassen, das sich durch den
Verlust von Kollagen und Elasthan in der Haut erklaren lasst. Tritt ein Ulkus
uber der Lasion auf, so bilden sich nach fibroésem Umbau des Gewebes
narbige Residuen und kutane Teleangiektasien aus (78, 46, 22).

Eine Einteilungsmoglichkeit ist die folgende, in Anlehnung an die
Publikationen von Zoltan, Stellmach, Dietel, Sonnichsen, Zabel, Schuchardt,
Schafman und Noltenius (151,122, 33,120, 115, 112, 94):

1.1.1 Morphologische Einteilung:

1. Hamangiom: -kapillar
-kavernos
2.Hamangiome mit besonderer Lokalisation: -intramuskular
-ossar

-in Speicheldrisen
3.Hamangioma racemosum
4 .Erupives Hamangiom
5.Hamangiom als Symptom von Syndromen
6.Multiple Hdmangiomatosis
7.Maligne Formen: ~ Hamangiosarkom: -Hamangiopericytom
-Hamangioendotheliom

11



2.1.2 Vaskulare Malformationen

Hierbei handelt es sich um anlagebedingte Fehlbildungen, die aus
dysmorphen GefalRkanalen ohne zellulare Proliferation bestehen und keine
Regression erfahren (22, 74,130). Malformationen sind zwar bei der Geburt
angelegt, sind aber zu diesem Zeitpunkt in der Regel klinisch noch nicht
manifest (43). Dies passiert in der Regel spater in der Kindheit oder Jugend.
Malformationen erfahren keine spontane Regression und involutieren nicht im
Gegensatz zu Hamangiomen, sondern nehmen proportional zum Wachstum
des Kindes an GroRe zu. Stimuli fur GroRenzunahme sind hormonelle
Umstellungen, wie sie wahrend der Pubertat oder der Schwangerschaft
auftreten kdnnen, ebenso wie Traumata (91,59).

Vendse Malformationen werden nach Hamodynamik und Gefalibett
unterschieden. Unterteilt wird zum einen in langsam und schnell durchflossene
(.low-flow" oder ,high-flow®) Lasionen, zum anderen nach dem Gefal3bett in

kapillare, lymphatische oder venése Malformationen (22,43,138).

2.1.2.1 Langsam durchflossene vaskulare Malformationen
Hierzu gehoren venose Malformationen, lymphatische Malformationen,

kombiniert lymphatisch-vendse und kapillare Malformationen.

2.1.2.1.1 Vendése Malformationen

Venose Malformationen sind angeborene Lasionen, die fur gewohnlich
erst bei alteren Kindern und jungen Erwachsenen symptomatisch werden. Sie
weisen eine breit gefacherte, klinische Manifestation auf, die von der
Tiefenausdehnung der Lasion abhangt.

Histologisch zeichnen sie sich durch dysplastische Venen mit variablen
Verbindungen zu physiologischen Venen aus, deren Ursache eine Stérung in
der embryonalen Entwicklung ist. Es treten erweiterte vaskulare Hohlraume auf,
die sich in ihrer Gro3e und Form sehr unterscheiden kdnnen und ein irregulares

Lumen aufweisen. Die Gefalle besitzen dinne Wande, die von einer einzigen
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Schicht eines flachen, reifen Endothels ausgekleidet sind und ein relatives
Fehlen der glatten Muskelzellen aufweisen (10).

Die molekulare Genetik ist auf dem Weg, die Athiopathogenese vendser
Malformationen aufzudecken. Ein Gen, dass auf dem Chromosom 9p lokalisiert
ist, ist verantwortlich fur multiple kutanomukosale vendse Malformationen (16,
50,10).

Die haufigste Lokalisation der vendsen Malformationen ist der Kopf- und
Halsbereich. Sie weisen ein breites Spektrum auf, dass von isolierten
intrakutanen oder intramuskularen Lasionen bis zu komplexeren, invasiveren
Anomalien, die mehrere Gewebeschichten infiltrieren, reichen kann (10).
Morphologisch kénnen erhebliche Unterschiede auftreten, so dass das
klinische Bild von solitaren zystenahnlichen Malformationen bis zu multiplen
varikosen Venen ohne umschriebene Lasionen reicht (75).

Vendse Malformationen erfahren eine GroRenzunahme durch
Expansion, moglicherweise ausgelost durch hormonelle Stdérungen oder
Traumata (10).

Die Diagnostik kann meistens anhand der klinischen Untersuchung
gestellt werden (42). Es handelt sich hierbei um weiche, schwammartige,
kompressible nichtpulsierende  L&sionen (10), die keine Uberwarmung
aufweisen. Die Haut weist ein blauliches Kolorit auf. Es kommt zu einer
Grollenzunahme der Lasionen beim Vasalva-Mandver und bei lageabhangiger
Position (10). Die Symptome weisen ein breites Spektrum auf, die von der
GroRe und der Lokalisation der Lasion abhangen. Sogar relativ kleine
Malformationen kdnnen massive Schmerzen auslésen. Die Patienten verspuren
oft eine Festigkeit und eine Missempfindung am frihen Morgen beim
Aufstehen, die mit hochster Wahrscheinlichkeit auf die Stase und
Mikrothrombosen innerhalb der Lasion zurlckzufuhren sind. Phleboliten treten
haufig auf und sind radiologisch eindeutig zu diagnostizieren. Grof3e und
invasive Malformationen kdnnen eine Koagulopathie auslésen, die eine Folge
der Stase innerhalb der ektatischen vaskularen Gefalle darstellt (10).

Vendse Malformationen sind die am haufigsten auftretenden vaskularen

Anomalien und treten oft im Rahmen vaskularer Syndrome wie etwa dem

13



Klippel-Trénaunay-Syndrom, Mafucci und dem Blue-rubber-bleb-naevus-
Syndrom auf (42,90). Sie kdnnen zu einer Deformierung des Gesichtsschadels
und einer Fehlstellung der Kiefer und damit einhergehenden
Okklusionsstérungen fuhren (68). Ebenso kdnnen tiefe Anteile bis in die Fossa
infratemporalis reichen, wo sie sich durch die Fissura sphenomaxillaris bis in
die Orbita ausdehnen konnen. Weitere Lokalisationen sind der Mundboden, die
Zunge und das planum buccale, ebenso wie der Pharynx und der Larynx
(10,22).

Einige grol’e Malformationen werden in Zusammenhang mit dem Sinus
pericranii (unphysiologische Verbindung der intrakraniellen und extrakraniellen
Blutzirkulation) gebracht (75). GroRe pharyngeale, laryngeale und tiefe cervical-
oropharyngeale Lasionen kdnnen sich so weit ausdehnen, dass sie die
Atemwege einengen und erhebliche Atembeschwerden auslosen, so dass eine
Tracheotomie in den meisten Fallen unabdingbar wird. Sind sie in den
Extremitaten lokalisiert, so kommt es zu einer Differenz der Lange der
Gliedmalen, vor allem wenn es sich um eine gro3ere Malformation handelt.
Intraossare Malformationen konnen eine strukturelle Schwachung und damit
Frakturen auslosen. In einem Gelenk kdnnen sie zu einer Arthropathie fihren,
die durch wiederholtes Einbluten resultiert. Dies kommt typischerweise am Knie
vor. Im Gastrointestinaltrakt verursachen sie haufig chronisches Bluten und eine
Anamie (78).

2.1.2.1.2 Kapilldre Malformationen

Diese Gefallanomalie wird mit einer Inzidenz von 0,3 % angegeben,
wobei die haufigste Lokalisation der Kopf- und Halsbereich darstellt (4, 55,71).
Diese Lasionen betreffen nur oberflachliches Gewebe (Haut) und breiten sich
nicht in tiefer liegendes aus. Sie unterliegen keiner spontanen Involution. Sie
wachsen typischerweise proportional zum Wachstum des Kindes und weisen
haufig eine pink-rétliche Farbe wahrend der Kindheit auf, die dann mit
zunehmendem Alter nachdunkelt. Histologisch werden die kapillaren
Malformationen durch dilatierte Kapillaren gekennzeichnet, die in etwa die

GroRe der Venen in den oberflachlichen Bereichen der Haut annehmen. Die
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Wande dieser unphysiologischen Gefalle sind sehr dunn. Es kommt zu einem
GroRenwachstum dieser Gefalle mit zunehmendem Alter der Kinder, wodurch
die dunkler werdende Farbe zu erklaren ist.

Die kapillaren Malformationen sind oft mit einem progressiven
Dickenwachstum der Haut und der subkutanen Schichten assoziiert, ebenso
mit einem erhohten Wachstum des darunterliegenden Gesichtsskeletts,
welches zu Gesichtsasymmetrien und zu Okklusionsstérungen im Bereich der
Zahne fuhren kann (22) . Haufig stellen sie sich auch als kutane Gefal3ektasien
in Form eines Naevus flammeus dar (47). Ebenso treten sie im Rahmen des
Sturge-Weber- und Klippel-Trenaunay-Syndroms (113) in Form eines kutanen
Stigmas auf und bedurfen in dieser Hinsicht einer speziellen diagnostischen
Wertung der begleitenden Symptome.

Man muss differentialdiagnostisch darauf achten, dass der Naevus
flammeus vom Naevus Unna, der zumeist im Nacken oder Stirnbereich

lokalisiert ist, unterschieden wird (46).

2.1.2.1.3 Lymphatische Malformationen

Lymphatische Malformationen sind kongenitale Anomalien des
lymphatischen Systems. Sie sind mit einer Haufigkeit von etwa 75% im Gesicht-
und Halsbereich lokalisiert. Die Inzidenz ist bei Kindern am haufigsten.
Lymphatische Malformationen sind mit dem Trisomie-21-Syndrom, dem Turner-
Syndrom, dem Noonan-Syndrom und Alkoholmissbrauch wahrend der
Schwangerschaft vergesellschaftet (1).

Diese Malformationen treten in verschiedenen Formen auf, entweder als
begrenzte kleine Lasionen oder als diffuse Infiltration ganzer Extremitaten,
eines bestimmten Korperteiles oder Organsystems (78). Sie werden in
mikrozystische, makrozystische und gemischte Formen unterteilt. Die
Malformationen im Kopf- und Halsbereich entstehen durch eine
Fehlentwicklung  des =zervikofazialen lymphatischen Systems, welches
normalerweise seine Entwicklung als paariger jugularer Knoten beginnt. Dieser
entsteht wiederum aus dem primitiven jugularen vendsen Plexus im sechs
Wochen alten Embryo (91,150).
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Es wird angenommen, dass der makrozystische Typ der vendsen
Malformation eine Fehlentwicklung der jugularen, subklavikularen und axillaren
Knoten ist. Sie imponieren als weiche, durchsichtige Raumforderung unter
gesunder Haut (46). Unterbrechungen oder Behinderungen in der Zirkulation
der peripheren lymphatischen Gefale resultieren letztendlich in diffusen oder
mikrozystischen lymphatischen Malformationen. Diese imponieren in ihrer
infiltrierenden Form als zahlreiche intrakutane Blaschen (43, 45,35).

Lymphatische Malformationen sind in der Regel, jedoch nicht
obligatorisch, bei der Geburt schon manifest. Makrozystische lymphatische
Malformationen, die meistens am Hals, in der Axelhohle, im Brustbereich und
im Becken lokalisiert sind, kénnen massiv den Geburtsvorgang behindern.
Mikrozystische Lasionen erscheinen meist als diffuse
Weichgewebsverdickungen. Sie wachsen typischerweise proportional zum
Wachstum des Kindes, unterliegen aber einer periodisch auftretenden
Schwellung, welche von der lymphatischen Stauung oder Blutung abhangig
ist. Verbindungen zwischen makrozystischen lymphatischen Malformationen
und angrenzenden Venen manifestieren sich haufig (22); eventuell kann es
sogar zu einer Infektion der lymphatischen Malformation kommen.

Lymphatische Malformationen im Kopf- und Halsbereich konnen zu
einem UbermafRigen Wachstum der Mandibula, ebenso wie zu
Gesichtsschadelmissbildungen, die im Laufe der Entwicklung des Kindes
auftreten, fuhren. Diese sind operativ kaum zu therapieren (46). Im Bereich der
Zunge oder des Mundbodens fallen die Lasionen oft durch  Blaschen,
Schwellungen und Blutungen auf (78), kdbnnen zum Teil auch eine erhebliche
Makroglossie induzieren (46). In den meisten Fallen sind die Atemwege bis zu
einem bestimmten Grad miteinbezogen und es kann zu einer
Atemwegsobstruktion kommen (46).

Innerhalb der Orbita kdénnen Ilymphatische Malformationen derart
raumfordernd wirken, dass eine Dekompression notwendig wird, um den

Nervus Opticus erhalten zu konnen (78).
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An den Extremitaten kann eine diffuse oder lokalisierte Schwellung des
Weichgewebes auftreten, ebenso ein gesteigertes Wachstum des Skeletts
(78).

Ist die vendse Malformation im Bereich des Beckens lokalisiert, so ist sie
haufig mit Obstipationen oder immer wiederkehrenden Infektionen verbunden
(78).

Das Gorham-Stout Syndrom ist eine seltene Erkrankung, die mit einer
fortschreitenden Osteolyse einhergeht. Sie wird als lymphatische Malformation
angesehen (78). Bei Infektion der Lymphgefal3konvolute tritt eine akute
Grolenzunahme ein, durch die es zu einer deutlichen Potenzierung der

Symptomatik kommt (46).

2.1.2.2 Rasch durchflossene vaskulare Fehlbildungen

Man unterscheidet zwei Formen der rasch durchflossenen vaskularen
Fehlbildungen: zum einen die arteriovendsen Malformationen, zum anderen die
arteriovendsen Fisteln.

Arteriven0se Malformationen weisen  einen Nidus aus abnormen
Gefallen auf, in denen ein Kurzschluss zwischen arteriellem Blut und vendsen
Gefalen vorliegt (46).

Die Fisteln sind durch einen direkten arteriovendésen Shunt
gekennzeichnet. Sie sind schon bei Geburt angelegt. Im Laufe des Lebens
kommt es zu einer Zunahme der GrolRe der Lasion, bedingt durch
hamodynamischen Stress.

2.1.2.2.1. Arteriovenése Malformationen

Arteriovenose Malformationen bestehen aus einem Nidus oder einem
Netzwerk abnormer Gefaltkanale mit zufuhrenden Arterien und abfUhrenden
Venen (30, 83,86). Es handelt sich hierbei um angeborene vaskulare
Malformationen, die in den ersten ein bis zwei Dekaden des Lebens in der
Regel asymptomatisch verbleiben (22). Nicht selten werden sie erst nach
bestimmten auslosenden Stimuli, wie etwa nach einem Trauma, hormonellen

Einflissen wahrend der Pubertat oder der Schwangerschaft, oder nach
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Infektionen bemerkt oder sichtbar (22,45,74,70). Ebenso kdnnen iatrogene
Traumata, wie etwa Biopsien oder chirurgische Exzisionen, Grinde fur eine
Progression sein (78).

Obwohl die darUberliegende Haut unverandert erscheinen kann, kdnnen
diese Malformationen in der Regel bei der klinischen Untersuchung
diagnostiziert werden. Charakteristisch sind ein Pulsieren, Rétung und lokale
Uberwarmung. Umschriebene oder diffuse VergroRerung der involvierten
Extremitaten kdénnen ebenso ein  klinisches Indiz sein (78). Mit der
farbkodierten Duplexsonographie konnen vaskulare Shunts visualisiert werden.
Zur vollstandigen Darstellung der beteiligten Gefalde und der Hamodynamik ist
eine Angiographie erforderlich.

Haufige Symptome der arteriovendsen Malformationen sind Schmerzen
und Veranderungen der Haut. Arterieller Steal und vendse Hypertension fuhren
in der symptomatischen Phase Uber eine Gewebeischamie zu Schmerzen,
Hautulzerationen und Blutungen (74).

Nach der Schobinger-Klassifikation werden bei der Entwicklung einer

arteriovenosen Malformation 4 verschiedene Stadien unterschieden (11):

1.Ruhephase: hierbei liegt keine Gewebeschadigung vor; es herrscht eine
lokale Uberwarmung vor.

2.Evolution: im Rahmen eines vernetzten Blutflusses kommt es zu
vermehrtem Pulsieren und Schwirren ( auskultatorisch)

3.Destruktion: der Patient weist dystrophische Hautveranderungen,
Ulzerationen, Blutungen und Schmerzen auf

4.Dekompensation: Fortschreiten der Ulzerationen und Blutungen

Arteriovenose Malformationen, die sich enoral im Bereich des Ober- und
Unterkiefers manifestieren, sind besonders gefahrlich. Sie kdnnen oft zu
lebensgefahrlichen Blutungen fihren, die durch eine dentale Infektion, eine
Extraktion oder durch den Zahndurchbruch ausgelost werden konnen (22).

Intramuskular lokalisierte arteriovendse Malformationen kdnnen mitunter

sehr schmerzhaft sein. Lasionen der Haut zeigen initial eine oberflachliche
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Erwarmung und Rotung. Mit zunehmender Entwicklung kommt es zu einer
Intensivierung der Farbe; gewundene und stramme Venen werden sichtbar.
Dystrophische Veranderungen wie Hautulzerationen, Blutungen und
persistierender Schmerz folgen (22).

Arterioven0se Malformationen treten relativ haufig an den Extremitaten
auf. Sie kdnnen unilokular oder multifokal auftreten. Ebenso koénnen sie diffus
die komplette Extremitdt und den angrenzenden Rumpf infiltrieren.
Arteriovendse Malformationen im Bereich des Kopfes und des Halses
unterscheiden sich in gewisser Weise anhand ihrer bedrohlichen
Komplikationen, zu denen sie mitunter fuhren konnen. So kdnnen etwa massive
Blutungen im dentalen Bereich ausgeldst werden (78).

Innerhalb der Lunge kénnen sie, ebenso wie arteriovendse Fisteln, zu
einer Zyanose, zu cerebralen Infarkten und zu Abszessen flhren. Dies liegt am

Verlust der physiologischen Filterfunktion der Lungengefalie (77).

2.1.2.2.2 Arteriovenése Fisteln

Es handelt sich hierbei um eine direkte Kurzschlussverbindung zwischen
Arterien und Venen, die in allen Organen auftreten kann. In der neonatalen
Phase des Kindes konnen sie durch ein high output-Herzversagen
symptomatisch werden. Sie kdnnen aber auch erst zu einem spateren Zeitpunkt
diagnostiziert werden, wobei hier ein auskultatorisches Schwirren und deutlich
spurbares Pulsieren nach korperlicher Anstrengung wegweisende Befunde sein
konnen (83). Intrakranielle arteriovendse Fisteln kdnnen mit akuten Blutungen

oder vendsem Bluthochdruck einhergehen (22).
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2.1.3. Vaskulare Malformationen im Rahmen von Syndromen
Hamangiome und vaskulare Malformationen treten nicht nur isoliert auf,

sondern kdnnen auch als Symptome verschiedener Syndrome auftreten.

2.1.3.1 Sturge-Weber Syndrom

Das Sturge-Weber Syndrom zeichnet sich durch einen Naevus flammeus
im Innervationsgebiet des Nervus trigeminus aus, kombiniert mit vaskularen
Malformationen im Bereich der Orbita und der Leptomeninx, welche zu einer
venosen Drucksteigerung fuhren (109). Bei einem Drittel der Patienten kommt
es durch retinale Hypertonie zur Ausbildung eines Glaukoms. Intrakraniell fuhrt
die Stérung der vendsen Drainage zu einer Hirnatrophie. Folge davon sind
Anfalle, neurologische Defizite und geistige Retardierung. Arteriovendse
Malformationen und arteriovendse Fisteln in den Meningen und der Calvaria
konnen hinzukommen. Im Gesicht kann es zur Manifestation lymphatischer
Malformationen kommen (22). Trotz teilweise familidren Auftretens kann nicht

sicher von einer genetischen Disposition ausgegangen werden (114).

2.1.3.2 Blue-Rubber-Naevus-Syndrom

Bei diesem Syndrom wird eine genetische Disposition diskutiert (144,
114,69). Es ist durch ein multiples Auftreten vendser Malformationen
gekennzeichnet. Bei den betroffenen Patienten manifestieren sich vendse
Malformationen im Bereich der Haut, des Skelettes und der Muskulatur mit
zunehmender Anzahl im Laufe des Lebens. Die Gro3e der Lasionen im Bereich
der Haut kann einen Durchmesser von 1mm bis zu mehreren Zentimetern
aufweisen. lhre Konsistenz ist eher zah, was wahrscheinlich auf das
Vorhandensein von Thromben zurlckzufuhren ist. Hinzu kommen ahnliche
Lasionen im Bereich des Gastrointestinaltraktes, hier insbesondere des
Dunndarms und des distalen Kolons. Diese kénnen zu konstanten, langsamen
Blutungen flhren. Dies kann in manchen Fallen eine  Bluttransfusion
erforderlich machen. Die muskuloskelettalen vendsen Malformationen kdnnen

mitunter sehr schmerzhaft sein (22).
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2.1.3.3. Mafucci-Syndrom

Das Mafucci-Syndrom stellt eine mesodermale Entwicklungsstorung dar.
Es handelt sich hierbei um eine seltene Anomalie, die mit multiplen
Chondromatosen insbesondere der Extremitdten und mit langsam-
durchflossenen vaskularen Malformationen im Bereich der Haut und der
inneren Organe sowie mit Pigmentanomalien einhergeht. Es kommt zu
Wachstumsstérungen im Bereich der betroffenen Knochen. Maligne
Entartungen, ublicherweise in Form eines Chondrosarkoms, kdnnen in 20% bis
30% auftreten. Die knochernen Veranderungen beinhalten generalisierte
Wachstumsstorungen, ebenso wie lokale lytische Defekte und Exostosen.
Kalzifikationen im Bereich der Weichgewebe treten haufig auf, sie erinnern an
Phleboliten (22).

2.1.3.4 Klippel-Trenaunay Syndrom

Dieses Syndrom geht mit einem weiten Spektrum an langsam-
durchflossenen vaskularen Malformationen einher, ebenso treten Varizen
oberflachlicher Venen, tiefe venose Anomalien, lymphatische Malformationen
und Wachstumsstorungen auf. Hinzu kommt auch die Persistenz embryonaler
klappenloser venoser GefalRe. Die betroffene Extremitat ist gewohnlich langer,
kann jedoch auch durchaus kurzer als die kontralaterale Seite sein. Patienten,
die von diesem Syndrom betroffen sind, weisen klinische Manifestationen in
Form von Weichgewebsschwellungen, Blutungen aus kapillar-lymphatischen
Gefallen der Haut, Entziundungen bedingt durch Infektionen im Bereich der
lymphatischen Gefale, Gangstorungen und Skoliose aufgrund der
unterschiedlichen Langen der  Beine auf. Grunde  fir  die
Weichgewebsschwellung kdonnen lymphatische oder vendse Malformationen,
unphysiologische vendse Gefalle und eine erhdhte Fettmenge subkutan sein.

Das Fehlen arteriovendser Shunts unterscheidet dieses Syndrom
deutlich vom Parkes-Weber Syndrom, trotzdem koénnen  multiple kleine
arteriovenose Fisteln auftreten. Die meisten Falle treten unilateral auf, doch gibt
es auch Falle mit bilateralen Manifestationen. Extremitaten, Becken, Abdomen

und Thorax konnen betroffen sein (22,1). Unter diese Diagnose fallende
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Krankheitsbilder sind jedoch Uberwiegend an den Extremitaten und seltener

auch am Korperstamm beschrieben (93).

2.1.3.5 Parkes-Weber Syndrom

Das Parkes-Weber Syndrom unterscheidet sich vom Klippel-Tenaunay-
Syndrom durch das Vorhandensein rasch-durchflossener vaskularer
Malformationen in Form von arteriovendsen Malformationen und Fisteln. Diese
sind klinisch durch eine Uberwarmung und auskultatorisches Schwirren
gekennzeichnet. Hinzu kommen venose Malformationen der Haut und

Hypertrophien der Gliedmalen (22,1).

2.1.3.6 Proteus Syndrom

Hier handelt es sich um ein Syndrom, das durch einen Komplex an
angeborenen  vaskularen, skelettalen, und  Weichgewebsanomalien
gekennzeichnet wird. Hinzu kommen asymmetrisches Wachstum, subkutane
Tumore (im Bereich der Nerven, der Gefalte und des Fettes) (129,141),
Hyperkeratosen der Handflachen und Fuf3sohlen, Hyperpigmentierung,
Makrodaktilie der Hande und FuBRe und Makrozephalie. Ebenso kdnnen
Kyphose und Skoliose aufgrund von Wirbelsaulendysplasien auftreten (1). An
vaskularen Malformationen treten kapillare Malformationen, lymphatische
Malformationen, gemischt kapillare und lymphatische Malformationen,

arteriovenose Malformation auf (22).

2.1.3.7 Osler-Weber-Rendu Syndrom

Hierbei handelt es sich um ein autosomal-dominant vererbbares
Syndrom, fur welches 2 Gendeffekte identifiziert wurden (66). Die Patienten
fallen durch Teleangiektasien im Bereich der Haut und der Mukosa auf, welche
histologisch gesehen das Ergebnis dilatierter Venen ist, die zu arteriovendsen
Shunts flhren (22).

Diese Lasionen treten typischerweise im Bereich der Nase auf. Als
ernstzunehmende Komplikation ist dadurch rezidivierend auftretendes

Nasenbluten anzusehen. Bei einigen Patienten manifestieren sich auch
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makroskopisch sichtbare arteriovendse Malformationen, wobei die haufigsten
Lokalisationen in der Lunge und im Gehirn sind (22). Zerebral und pulmonal

konnen arteriovenose Malformationen und arteriovendse Fisteln aufteten.

2.2 Diagnostisches Vorgehen

Am Universitatsklinikum Tubingen werden Patienten mit vaskularen
Anomalien in einer interdisziplindren Sprechstunde von Padiatern, Mund-
Kiefer- Gesichtschirurgen, Dermatologen, Kinderchirurgen, Augenarzten und
Neuroradiologen betreut (46).

Ein grolRer Teil der vaskularen Malformationen, insbesondere die
oberflachlich gelegenen, kdénnen anhand der klinischem Diagnostik erkannt
werden ohne das zusatzlich bildgebende Verfahren angewendet werden
mussen. Malformationen, die sich jedoch in tieferes Gewebe ausdehnen,
bedurfen einer bildgebenden Diagnostik um die anfanglich gestellte Diagnose
bestatigen zu kdnnen und um den Umfang dieser Lasion zu ermitteln (78). Nur
durch eine korrekt durchgeflhrte Diagnose ist eine optimale Therapie planbar

und durchfihrbar.

2.2.1 Anamnese

In  der Anamneseerhebung werden der Zeitpunkt der ersten
Manifestation und die weitere Entwicklung der vaskularen Lasion erfasst. Diese
kann durch eine Photodokumentation der Eltern unterstitzt werden, in der
relevante Veranderungen deutlich visualisiert werden. Die zeitliche Entwicklung
ist ein wichtiger Ansatz, der zur Differenzierung zwischen Hamangiomen und
vaskularen Malformationen beitragt. Hamangiome sind bei der Geburt
normalerweise noch nicht manifest, sondern entwickeln sich in der Mehrzahl
der Falle in den ersten Lebenswochen zu einer kutanem Makula mit
Teleangiektasien und vasokonsriktivem Rand (43,68). Im Gegensatz dazu sind
die vaskularen Malformationen haufig schon zum Zeitpunkt der Geburt sichtbar
und wachsen proportional zum Gesamtwachstum. Rasch-durchflossene
Malformationen konnen im Jugendalter durch hormonelle Schwankungen und

Mikrotraumen stimuliert werden (10,74).
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2.2.2 Klinische Untersuchung

Das Ziel der klinischen Untersuchung ist es, eine eindeutige
Unterscheidung der verschiedenen vaskuldaren Anomalien zum Zweck einer
prognostischen Eingrenzung und zur Einleitung einer zielgerichteten und
adaquaten Therapie zu finden. Hier sollte eine eindeutige Unterscheidung
zwischen Hamangiomen und vaskularen Malformationen stattfinden. Die
Photodokumentation ist ein wesentlicher Faktor in der Bewertung des
klinischen Verlaufs. Neben der flachigen Ausdehnung kommt hier vor allem der
Bewertung von Farbveranderungen eine besondere Bedeutung zu.

Ein Hamangiom stellt sich als gefalreicher Tumor mit kutanen
Teleangiektasien dar. Es tritt fur gewdhnlich kurz nach der Geburt auf, obwohl
kutane Manifestationen schon bei der Geburt in etwa 40% der Falle in
Erscheinung treten. Hamangiome unterliegen einer proliferativen Phase
schnellen Wachstums, in der es zur Ausbildung einer vergroRerten
kompressiblen Lasion mit einer charakteristischen roten Farbe kommt. Darauf
folgt eine Phase der Stagnation, die Uber mehrere Monate anhalten kann mit
einer anschlieRenden Phase der Involution (1). Klinisch konnen sie in Form
einer planen, Uber dem Hautniveau liegenden planotuberésen bis tuberdsen
Lasion manifest werden. Es ist eine uberwarmte Schwellung festzustellen mit
umschriebener, beerenartiger Vorwdlbung (78). Eine Endoskopie des
Tracheobronchialsystems und des oberen Aerodigestivtrakts muss in
bestimmten Situationen in Erwagung gezogen werden, wie etwa bei besonders
ausgedehnten und mehrflachigen Lasionen (46).

Vaskulare Malformationen sind in der Regel schon bei  Geburt
vorhanden, wobei sie initial inapperent bleiben kénnen und erst im spateren
Leben symptomatisch werden. Sie nehmen proportinal zum Wachstum des
Kindes an Grole zu und konnen durch Faktoren wie etwa hormonelle
Schwankungen, Traumata und Infektionen eine Stimulierung des Wachstums
erhalten (22).

Venose Malformationen treten gehauft auf, vor allem im Bereich des
Kopfes und des Halses (10). Es tritt nie eine spontane Regression und

Involution ein, ganz im Gegensatz zu den Hamangiomen. Die Kklinische
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Manifestation dieser Lasion kann sehr unterschiedlich ausgepragt sein,
abhangig von der Lage und der Ausdehnung der Lasion. Lokale, oberflachlich
gelegene Lasionen weisen typische klinische Charakteristika auf: sie zeigen
eine blauliche Verfarbung und weisen keine lokale Hyperthermie der Haut und
kein Pulsieren auf. Sie sind weich, kompressibel und schwammartig. Hinzu
kommt eine GroRenzunahme beim Vasalva-Mandver, Schmerzen und
Schwellungen.  Ein  weiteres  charakteristisches = Merkmal  vendser
Malformationen sind Phleboliten, die palpabel sein kdnnen (91).

Tiefer gelegene Lasionen sind jedoch kaum nur anhand Kklinischer
Untersuchungen zu diagnostizieren und sind oftmals weitaus infiltrierender als
zunachst angenommen (44). Wichtig fur die klinische Untersuchung ist die
Erfassung der oberflachlichen, intraoralen und pharyngealen Ausdehnung (46).

Lymphatische Malformationen weisen eine gummiartige, zystische
Konsistenz auf. Im Gegensatz zu vendsen Malformationen sind sie manuell
nicht komprimierbar. Die dartberliegende Haut kann als kapillare Malformation
imponieren oder lymphatische Gefal3e aufweisen, ebenso ist eine Kombination
beider moglich (22).

Kapillare Malformationen imponieren als Port-wine stain und als
Teleangiektasien (42,91). Sie sind haufig mit einem zunehmendem
Dickenwachstum der Haut und der subkutanen Schichten vergesellschaftet
ebenso wie mit einem Ubermaligen Wachstum des darunterliegenden fazialen
Skelettes. In vielen Fallen kann eine oberflachlich gelegene kapillare
Malformation ein Hinweis auf eine darunterliegende, tief lokalisierte vaskulare
Malformation sein oder sogar einer komplexeren Dysmorphogenese (22).

Die rasch-durchflossenen Malformationen imponieren klinisch durch ein
auskultatorisch feststellbares Schwirren, eine Hautrotung und eine deutliche
Uberwarmung (74,22), arteriovendse Malformationen durch eine Rétung der
Haut mit oder ohne darunterliegenden Weichgewebs- und Knochenhypertrophie
(22).

Arterieven0se Malformationen zeichnen sich durch ein horbares
Gerausch oder durch ein Pulsieren des Gewebes bei physischer

Beanspruchung aus (22).
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In Abhangigkeit vom klinischen Befund werden weiterfuhrende, bildgebende

diagnostische MalRihahmen indiziert.

2.2.3 Bildgebende Diagnostik

2.2.3.1 Methoden der Bildgebenden Diagnostik
2.2.3.1.1 Konventionelles Réntgen

Hierbei handelt es sich fur die Diagnose und Klassifikation der
vaskularen Malformationen eher um eine untergeordnete Methode der
Bildgebung. Von Vorteil kann sie bei der Darstellung von Knochen- und
Gelenkslasionen sein (14,18), sofern diese mitbetroffen sind. Das
Vorhandensein ausgedehnter vaskularer Malformationen oder Hamangiomen
kann zu Wachstumsstorungen im Bereich der angrenzenden Knochen fuhren.
Vaskulare Malformationen kénnen vor allem skelettale Strukturen involvieren.

Rontgenbilder konnen typischerweise eine progressive Osteolyse,
pathologische Frakturen und Phleboliten darstellen (1). Haufig werden sie auch
bei Patienten mit Beteiligung der unteren Extremitaten zur Messung von
Diskrepanzen in der Lange der Beine angefertigt (14,18).

In einigen Fallen kann man mit Hilfe der konventionellen Radiologie
Phleboliten und Verkalkungen innerhalb der vaskularen Malformationen von

Weichgewebe darstellen (1).

2.2.3.1.2 Sonographie
Diese Methode bietet eine hervorragende Moglichkeit, oberflachlich
gelegene vaskulare Lasionen darzustellen. Es handelt sich hierbei um eine
schmerzlose und nicht-invasive Moglichkeit der Darstellung. Mit etwas Geduld
kénnen aussagekraftige Bilder auch bei unruhigen Kindern erreicht werden (1).
Diese Diagnostik wird haufig beim ersten Besuch des Patienten
durchgefuhrt, um die Anomalie zu untersuchen und eine eventuelle Diagnose

stellen zu kdnnen und so die Patienten der richtigen weiteren Behandlung und
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Therapie zufuhren zu konnen. Man kann auch unnodtige weitere
Untersuchungen vermeiden, wenn man schon anhand der Sonographie zum
Beispiel ein Hamangiom bestatigen kann (78).

Bei der Doppler- und Duplex-Sonographie kdnnen Gefalle, aber auch
umgebende Weichteile dargestellt werden. Die Farbdoppler-Sonographie
ermoglicht die hochauflosende B- Bild-Sonographie mit simultaner farbkodierter
Abbildung des Blutflusses Uber die gesamte Flache des B-Bildes. Die grofien
Vorteile bestehen laut Reinert und Lentrodt (106) im Verzicht auf ionisierende
Strahlen, im nicht Vorhandensein von Kontraindikationen, in der unbegrenzten
Wiederholbarkeit, in der guten Verfugbarkeit zu jeder Tages- und Nachtzeit
sowie in der stufenlosen Darstellung von Befunden in mehreren Ebenen und
den niedrigen Kosten bei zusatzlich hoher Patientenakzeptanz (65,106).

Diese Moglichkeit der Diagnostik wird bei tiefliegenden Lasionen ebenso
wie bei bestimmten Lokalisationen eingeschrankt. Hier kann das Sichtfeld
unzulanglich sein um die ganze Ausdehnung der Lasion zu visualisieren.
Ultraschall kann Luft und Knochen nicht durchdringen, ist somit bei der
Darstellung von tiefen Lasionen um skelettale Strukturen herum, im Bereich
des Thorax, in den Atemwegen und im gastrointestinalen Trakt als alleinige
diagnostische Methode unzulanglich (1).

2.2.3.1.3 Magnetresonanztomographie

Die Magnetresonanztomographie ist heutzutage das Mittel der Wahl bei
der Diagnostik der vaskularen Malformationen (76). Hierbei handelt es sich um
eine noninvasive Maglichkeit der Bilddarstellung ohne den Patienten
ionisierender Strahlung auszusetzen. Das hohe MalR an Weichteilkontrast, die
Maoglichkeit der multiplanaren SchichtfUhrung und die hohe Empfindlichkeit in
der Differenzierung  der  Blutflussgeschwindigkeiten machen  die
Magnetresonanztomographie fur die Bildgebung vaskularer Malformationen
wertvoll. Sie stellt sehr gut die anatomischen Beziehungen zwischen vaskularen
Strukturen und angrenzenden Organen, Nerven, Sehnen und Muskeln dar.

Es werden keine Echtzeitbilder ermoglicht, wie es beim Ultraschall der

Fall ist. Die Dauer der Bildentwicklung ist relativ lang, und schon kleinste
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Bewegungen verursachen Bewegungsartefakte. Deshalb mussen junge
Kinder oft sediert werden oder es muss sogar eine Vollnarkose durchgefuhrt
werden.

Die Magnetresonanztomographie wird in ihrer Anwendung durch
spezielle anatomische Topographien nicht eingeschrankt, wie es zum Beispiel
beim Ultraschall der Fall ist. Das Vorhandensein von Knochen, dichten
Kalzifikationen und Luft stellen keine Problematik bei der Darstellung dar. In
vielen Fallen sind die farbkodierte Duplexsonographie und die
Magnetresonanztomographie komplementar (1).

Die Magnetresonanztomographie sollte T1- und T2- gewichtete
Sequenzen in multiplanaren Schichten und fettunterdrickende T2- gewichtete
Bilder umfassen sowie gegebenenfalls durch Kontrastmittelfarbe erganzt
werden (78).

T2-gewichtete Sequenzen werden vor allem zur Erfassung der
Ausdehnung der Lasion eingesetzt. In der multiplanaren Schichtfihrung wird
die Tiefenausdehnung der Kavernen, die sich in T2- gewichteten Sequenzen
als signalreiche Formation darstellen, beurteilt (7,22). Besonders geeignet sind
hierzu Sequenzen, die das ebenfalls hohe T2- Signal des Fettgewebes selektiv
unterdricken (34). Die Abgrenzbarkeit der T2-signalhyperintensen vaskularen
Malformation vom subkutanen, bukkalen oder orbitalen Fettgewebe wird durch
die Fettsignalsuppression um einiges erleichtert (46).

Intralasionale  Phleboliten  sind  fur ven6se  Malformationen
pathognomonisch. Sie kdnnen durch den extrem langsamen bis stagnierenden
Blutfluss entstehen und imponieren als Signalausléschung in T2-gewichtete
Sequenzen (34). In etwa 20% der Falle sind =zervikofaziale vendse
Malformationen mit intrakraniellen vendsen Dysplasien assoziiert (17).

Langsam-durchflossene venose Malformationen konnen von rasch-
durchflossenen arteriovendsen Malformationen und arteriovendsen Fisteln
anhand von Magnetresonanztomographien unterschieden werden (104).

Bei einem proliferativem Hamangiom bestatigt die
Farbduplexsonographie den Gefalireichtum (38, 39,107). Eine Indikation zur

MRT besteht bei Hamangiomen mit vermuteter Tiefenausdehnung und
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kritischen Nachbarschaftsbeziehungen, z.B. in der Parotisloge oder der
Periorbitalregion (46). Fur gewohnlich trifft man hier rasch-durchflossene
Gefalke in der Peripherie der Masse (78) und es zeigt sich ein kraftiges und
homogenes Enhancement nach Kontrastmittelgabe. Weiterhin erscheinen in
T2-gewichteten Sequenzen die Hamangiome hyperintens, in T1-gewichteten
Sequenzen isointens zur Muskulatur (7).

Charakteristische Magnetresonanztomographien vendser
Malformationen stellen fokale oder diffuse Ansammlungen erhdhter T2-
gewichteter Signale dar, welche oft eindeutig definierbare Raumforderungen
unterschiedlicher GroRRe, oft durch Septen getrennt, darstellen (7, 24, 148, 50).

Bei Vorhandensein von Phleboliten imponieren diese als
Raumforderungen mit Signalausléschung.

Die lymphatischen Malformationen, die sich in T2-gewichteten
Sequenzen als multizystische signalreiche Formationen darstellen, erreichen
wegen ihres nahezu schrankenlosen Wachstums oft eine erhebliche
Ausdehnung in den Gesichts- und Halsweichteilen. Gelegentlich sind im MRT
Blut-Flissgkeitsspiegel als Hinweis auf vorherige intrakaverndose Hamorrhagien
zu sehen (34).

Makrozystische Lasionen stellen in einer Magnetresonanztomographie
haufig zystische, flissigkeitsgeflllte Raumforderungen dar, die mit Randern,
Septen und ohne Enhancement einhergehen (86,87); Einblutungen und
Thrombosen kdnnen erkannt werden.

Mikrozystische Lasionen imponieren gewohnlich in Form von Schichten
heller Signale in T2-gewichteten Sequenzen. Das angrenzende subkutane Fett
weist haufig ein Lymphoédem auf.

Rasch-durchflossene Lasionen werden durch das Vorhandensein
dilatierter zufuhrender und drainierender Gefalle gekennzeichnet; sie
erscheinen auf Magnetresonanztomographien als Signalsusléschungen.
Arteriovendse Malformationen sollten kein parenchymales Gewebe aufweisen.
Weitere  Charakteristika konnen eine  erhohte Fettgewebsdicke,
Groflenzunahme und atypische Signale betroffener Muskulatur oder knocherne

Veranderungen sein.
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2.2.3.1.4 Computertomographie

Die Computertomographie, welche mit einer Strahlenexposition
einhergeht, wird zur Darstellung der knéchernen Veranderungen eingesetzt.

Ausgedehnte Malformationen im Kopf- und Halsbereich fihren haufig zu
einer Wachstumsbehinderung des Gesichtsschadels, welche durch
computertomographische Untersuchungen, gegebenenfalls mit 3D-
Oberflachenrekonstruktionen, sichtbar gemacht werden kénnen (47). Es muss
bertcksichtigt werden, dass kndcherne Infiltrationen fur die ablative Therapie
von grol3er Bedeutung ist, ebenso fur adjuvante MalRnahmen, zum Beispiel
zahnarztlich-chirurgische Eingriffe (46).

Eine sinnvolle Erganzung ist die Computertomographie-Angiographie bei
rasch durchflossenen Malformationen. Hier wird die Ausdehnung des Nidus in

Relation zu den kn6chernen Strukturen dargestellt.

2.2.3.1.5 Angiographie

Es handelt sich hierbei um ein invasives Vorgehen, weshalb diese
Methode erst nach strenger Indikationsstellung durchgefuhrt wird.

Die Angiographie ermoglicht eine vollstandige Darstellung der an einer
rasch-durchflossenen  Malformation beteiligten Gefalde, ebenso dient es zur
eindeutigen Beurteilung der vorliegenden Hamodynamik.

Der Zugang wird transarteriell von der Leiste aus gelegt und die selektive
Darstellung der Kopf-Hals-versorgenden Gefalle erfolgt durch eine
Kontrastmittelinjektion Uber einen Katheter.

Bei vendsen Malformationen wird deren Ausdehnung durch eine
Kontrastmitteldarstellung nach einer perkutanen Punktion der Kavernen erfaft.
Das Ziel dieser perkutanen Kontrastmitteldarstellung ist es, die Ausdehnung
der Malformation und dessen venose Drainage darzustellen. Dazu werden

wahrend der Kontrastmittel-Injektion angiographische Serien acquiriert.
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2.3 Therapieformen fiir vaskuldre Anomalien

Therapieziele bei Hamangiomen stellen im wesentlichen die
Vermeidung kosmetisch  stérender  Narben sowie  funktioneller
Beeintrachtigungen dar. Zur Einschatzung der Wachstumsdynamik erfolgt
zunachst eine engmaschige klinische Kontrolle und gegebenenfalls
objektivierende sonographische Kontrolle. Eine therapeutische Intervention wird
bei einem Wachstum der Lasion oder bei ausgepragten funktionellen
Einschrankungen erwogen. Handelt es sich um eine Lasion im initialen
Wachstumsstadium konnen mittels Kryotherapie gute Ergebnisse in Bezug auf
das Wachstum erzielt werden. Weitere Therapieoptionen stellen die
Kortikosteroidtherapie, die Lasertherapie, die chirurgische Exzision und die
Kombination dieser Verfahren dar. In den letzten Jahren hat sich die
Lasertherapie zur Behandlung von Hamangiomen auf3erst bewahrt, besonders
in Kombination mit chirurgischen Resektionen. Bei friher chirurgischer Exzision
kann eine Unterstitzung durch eine praoperative , transarterielle
Partikelembolisation sinnvoll sein (47).

Im Rahmen eines Therapieplanes bei vendsen Malformation wird
zunachst eine schrittweise Sklerosierung durchgefuhrt. Nachdem eine
GroRenreduktion der Lasion erreicht worden ist folgen bei ausgedehnten
Lasionen chirurgische Resektionen und rekonstruktive MalRnahmen.

Bei vaskularen Lasionen, die auf arteriellem Weg nicht zuganglich sind,
ist die perkutane Sklerosierung das Verfahren der Wahl.

Kapillare Malformationen sind je nach Tiefenausdehnung einer
Behandlung mit blitzlampengepumpten Farbstofflaser oder dem Nd:YAG-
Laser zuganglich.

Lymphatische = Malformationen  werden gewohnlich, ggf. nach
vorbereitender Sklerosierung, chirurgisch reduziert.

Bei arteriovendsen Fisteln und arteriovendsen Malformationen richtet
sich das Behandlungsspektrum im wesentlichen nach dem klinischen Stadium.
Hierbei werden expansive Lasionen mit Ulzerationen und Blutungen einer
zugigen, in einigen Fallen sogar einer notfallmaRigen Behandlung zugefluhrt.

Handelt es sich um eine Lasion im Ruhestadium wird eine kurative Therapie in
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Erwagung gezogen. Entscheidendes Kriterium stellt die vollstandige Exzision
der gesamten arteriovenosen Malformation dar, da es ansonsten durch
eventuell belassene arteriovendse Shunts unweigerlich zur Eréffnung neuer
Kollateralen und zur Entstehung schwer kontrollierbarer Rezidive kommt.
Zunachst wird hierbei durch eine transarterielle Embolisation der Nidus
weitestgehend reduziert, anschliefend erfolgt eine chirurgische Resektion
(46,47).

2.3.1 Hamangiome

2.3.1.1 Expektatives Vorgehen bei Spontaninvolution

Dieses Vorgehen ist dann mdglich, wenn Wachstumstendenzen und
Komplikationen auszuschlielen sind. Die spontane Ruckbildungstendenz
schwankt laut Literaturangaben zwischen 30% und 70% (79, 115).

Der Mechanismus der Spontanivolution basiert mit groRer
Wahrscheinlichkeit auf der Thrombosierung der hamangiomatésen Gefalle.
Durch die Verlangsamung der Blutstrome besteht schon von vornherein eine
erhohte Thrombosebereitschaft
(112).

Die abwartende Beobachtung sollte unter engmaschigen, klinischen

Kontrollen erfolgen.

2.3.1.2. Kortikoidtherapie

Diese Therapieform ist bei progredienten Hamangiomen an den
Lokalisationen indiziert, an denen eine lokale Therapie zu gefahrlich ist, wie
etwa der Parotisloge. Hierbei wird eine Dosis von 2-3 mg Prednisolon pro kg
Korpergewicht Uber einen beschrankten Zeitraum von 3-6 Wochen mit
anschlieBender Dosisreduktion angegeben, bei der innerhalb von 10-14 Tagen
ein Wachstumstillstand zu erkennen sein sollte. Nach Absetzen der Medikation

kann ein Hamangiomwachstum erneut eintreten (52, 119).
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2.3.1.3. Interferontherapie

Die Interferon-a-Therapie bleibt wegen moglicher toxischer
Nebenwirkungen der adjuvanten Therapie bei lebensbedrohlichen
Hamangiomen, die auf Steroide nicht ansprechen, vorbehalten. Der
Wirkungsmechanismus soll auf der Hemmung der GefalRwachstumssignale,
welche von Tumorzellen ausgehen, basieren. Ebenso hemmen Interferone

durch Lymphozyten induziertes Gefallwachstum (119).

2.3.1.4 Kryotherapie

Kleine bis mittelgrole Hamangiome sind fur diese Therapieform am
besten geeignet.

Die AbklUhlung erfolgt durch flissigen Kohlensaureschnee oder
Stickstoff. Hierbei werden Temperaturen von -196°C bzw. ca. -79°C erreicht. Es
gibt drei Methoden der Kuhlmittelapplikation: Die Spruhkihlung, die
Kontaktkihlung und die Sprih-Kompressionsmethode (97,98).

Nebenwirkungen kénnen Rétungen, Odeme, Exsudationen, Hypo- und
Hyperpigmentierungen, als auch in seltenen Fallen Nervschadigungen sein (98,
102, 112).

2.3.1.5 Lasertherapie
Indikationen fur Lasertherapien stellen
- Hamangiome mit langsamer Ruckbildungstendenz
- schnell wachsende Hamangiome
- funktionelle Stérungen bedingt durch das Hamangiomwachstum
- bei Blutungen, Ulzerationen und Superinfektionen des
Hamangioms
- kosmetische Korrekturen
- praoperative Volumenreduktion
dar.
Vorteile dieser Methode sind die geringen Gewebeverluste und die

gering ausgepragte Narbenbildung (123).
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Nebenwirkungen konnen Pigmentverschiebungen, Veranderungen der
Hauttextur und eine hyper- bzw. hypotrophe Narbenbildung sein.

Folgende Indikationen gelten fur folgende Laser (132):

Argon-Laser : Eindringtiefe 0,5 mm
-Teleangieektasien
-Spider naevi

-flache kapillare Hamangiome

Neodym-YAG-Laser: Eindringtiefe 5-10 mm
-Anregung der spontanen Ruckbildung durch direkte
Thrombosierung maoglich
-auch bei subkutanen kavernésen Hamangiomen durch

fasergestltztes Vorgehen anwendbar

Farbstofflaser: Eindringtiefe 1-2 mm
-kann je nach Farbstoff Licht unterschiedlicher
Wellenlange erzeugen
-in der Wirkung mit dem Argonlaser und dem Neodym-
YAG- Laser vergleichbar

CO2- Laser:

-ablativer Laser, nicht zur Hdmangiomtherapie

geeignet
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2.3.1.6 Operative Therapie

Viele Faktoren spielen bei der Entscheidungsfindung zur Planung eines
chirurgischen Eingriffes eine Rolle, wie etwa die Lokalisation und Ausdehnung
des Hamangioms, die Wachstumsgeschwindigkeit, Funktionsstérungen, die
durch das Hamangiom verursacht werden und die moglichen psychischen
Probleme des Patienten (116,100). Es wird zwischen einer Fruh- und einer
Spattherapie unterschieden. Die Frihtherapie findet noch vor Vollendung des
ersten Lebensjahres statt, die Spattherapie nach dem sechsten Lebensjahr
(116).

2.3.2 Langsam-durchflossene Malformationen

2.3.2.1 Vendse Malformationen

Indikationen zur Behandlung vendser Malformationen stellen signifikante
Symptome wie Schmerzen, Unwohlsein, Blutungen, Atemstérungen, Lasionen
im Kopf- und Halsbereich sowie asthetische und funktionelle Einschrankungen
dar. Therapieziele sollten die Korrektur der asthetischen Deformierung, die
Wiederherstellung der Gesichtssymmetrie und die Behandlung funktioneller
Beeintrachtigungen beinhalten (46).

Kleine und asymptomatische venése Malformationen kdnnen konservativ
behandelt werden, d.h. Patienten werden Uber mdogliche Veranderungen
wahrend der Pubertat oder der Schwangerschaft aufgeklart und es wird ihnen
geraten, jegliche Formen von Traumata zu verhindern (10). Die wesentlichen
Therapieformen bei der Behandlung vendser Malformationen stellen die
Sklerosierungstherapie, die Lasertherapie und zuletzt die chirurgische

Resektion dar.
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2.3.2.1.1 Sklerosierungstherapie

Die Injektion von Substanzen zahlt zu den altesten Therapieformen.
Schon Wyeth im Jahre 1902 behandelte Hamangiome durch Injektion heil3en
Wassers.

Das Ziel der Sklerosierungstherapie einer vendsen Malformation ist
deren schrittweise Volumenreduktion.

Die Sklerosierung wird durchgeftihrt, indem die sklerosierende Substanz
intralasional in die Kavernen injiziert wird. Dort bewirkt sie eine Schadigung bis
hin zur Destruktion des Endothels im Bereich der krankhaften GefalRwande.
Zudem wird eine sterile Entzindung induziert. Es entsteht zunachst eine
EntzlGndungsreaktion, die ca. 2 Wochen anhalt und klinisch mit Schwellung und
Uberwarmung einhergeht. Danach tritt eine Fibrosierungsreaktion ein, die Uber
ca. 6 Wochen ablauft und schlieRlich zu einer Schrumpfung der behandelten
Malformation fhrt.

Das Ergebnis der Behandlung kann nach 2 Monaten klinisch bewertet
werden.

In der Vergangenheit wurden viele verschiedene Substanzen zur
Sklerosierung erprobt, wie etwa kochendes Wasser, Sodiumsalicylate,
Sodiummorrhuat, Chinin, Urethan, Sibernitrat oder Eisen- und Zinkchlorid (10).
Heute werden Alkohol in konzentrierter Form (96% Ethanol) und 3%
Aethoxysclerol sowie Ethibloc verordnet. Ethibloc (Ethicon, Hamburg,
Deutschland) (37,108) besteht aus Maisstarke, einem Kontrastmittel und
Ethanol. Absolutes Ethanol ist die potenteste Substanz, von der man deshalb
auch annimmt die niedrigste Rezidivrate zu besitzen (146, 125,99). Es
verursacht eine Nekrose der Gefallwande mit Verklebung der  roten
Blutkorperchen und nachfolgender Thrombose. Dies fuhrt zu einer einer
Fibrosierung der Intima. Es kann mit Metrizamidpuder oder Ethiodol (6liges
Kontrastmittel) vermengt werden um eine Radioopazitat zu erlangen. Alkohol
verursacht schwere Schmerzen, weshalb dieser Eingriff in der Regel in Narkose
durchgefuhrt wird. Aufgrund des neurolytischen Effektes ist der Schmerz nach
der Behandlung relativ gering, trotzdem ist eine Neuropathie eine mdgliche

Komplikation (10). Weitere Komplikationen kdnnen Hautnekrosen, Schmerzen
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und Schwellungen, Muskelatrophie und Kontraktion, Neuropathien,
Thrombosen der tiefen Venen, Lungenembolie und ein kardiopulmonaler
Kollaps sein (148, 145,126).

Aufgrund der Gefahr von Hautnekrosen sollte bei der Sklerosierung
oberflachlicher Kavernen auf Ethanol verzichtet werden und stattdessen die
intra- und subkutanen Anteile der Malformation mit 3%igem Aethoxysklerol
behandelt werden (53).

Zur Sklerosierung wird die Malformation direkt punktiert. Dann wird ein
Kontrastmittel injiziert, um in einer Kontrastmittelserie die Ausdehnung und die
venose Drainage der Kavernen darstellen und kontrollieren zu kdnnen (10).
SchlieBlich wird die Sklerosierungssubstanz unter gleichzeitiger manueller

Kompression drainierender Venen injiziert (46).

2.3.2.1.2 Lasertherapie

Die verschieden Laserarten werden unter Therapien des Hamangioms
aufgefuihrt. Grundsatzlich kommt hier besonders der Nd:YAG-Laser zum
Einsatz. Der Neodymium:Yttrium-Aluminium-Granat- (Nd:YAG) Laser gehort zu
den vielseitigsten bei der Therapie vaskularer Anomalien.

Die koagulierende Wirkung der Laserstrahlen im continuous-wave (cw)-
Modus machen den Nd:YAG-Laser der Wellenlange 1064 nm zu einer
geeigneten Methode flr die Behandlung von tiefliegenden (subkutanen)
Gefallveranderungen wie Hamangiomen und Malformationen
(6,27,60,80,81,134,133). Je nach Beschaffenheit der vaskularen
Veranderungen werden dabei die Laserstrahlen entweder durch einen
Eiswurfel direkt auf die Haut appliziert ( perkutane Lasertherapie) oder
transkutan Uber eine dunne Laserfaser tief in das GefalRgewebe eingefihrt
(63).

Der langgepulste Nd:YAG Laser im frequenzverdoppelten Modus mit
einer Impulszeit von bis zu 50 ms ist die neueste Variante und steht, an der
Impulszeit gemessen, zwischen dem continuous-wave und gltegeschaltetem
Nd:YAG-Laser. Da das Licht der Wellenlange 532 nm nahe eines der
Absorptionsmaxima des oxygenierten Hamoglobins liegt, zerstort es, in
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Kombination mit einer ausreichend langen Impulszeit, kleine dermale Gefalie.
Aus diesem Grund eignet sich dieser Laser besonders fur die Behandlung
oberflachlicher vaskularer Hautveranderungen (2, 3,13,32,62,67).

Die kurzeste Impulszeit hat der gltegeschaltete Nd:YAG-Laser (Wellenlange

1064 nm bis 532 nm) mit einer Impulszeit von 5-10 Nanosekunden.

Continuous-wave (cw) Nd:YAG-Laser

Das Licht dieses Lasers wird im Gegensatz zu Kohlendioxidlaser nicht
vom Gewebewasser, sondern vorwiegend von Gewebepigmenten absorbiert
(117). Die hohe Eindringtiefe und die damit verbundene Streuung schwachen
den Laserstrahl soweit ab, dass das bestrahlte Gewebe nicht verdampft,
sondern in erster Linie  koaguliert wird. Histologisch findet man eine
unspezifische Koagulation mit epidermalen und dermalen Nekrosen sowie
zerstorten GefalRen mit koaguliertem Erythrozyten. Aufgrund der hohen
Eindringtiefe und unspezifischen Wirkung ist das Risiko von Nebenwirkungen,
insbesondere von Narbenbildung, erhoht (80,81).

Der kontinuierlich arbeitende Nd:YAG Laser wird vornehmlich fur
vaskulare Hautveranderungen und venose Malformationen eingesetzt (27,
60,80,81,117,134,133).

Bei Lokalisation der Lasion an der auf3eren Haut und gut zuganglichen
Bereichen, wie z.B. der Mundhohle wird das Licht des (cw)-Nd:YAG Laser im
kontaktlosen Betrieb auf die Haut appliziert (perkutane Lasertherapie) (102,
133,60). Um umfangreiche, unkontrollierte Hitzeschadigungen der Epidermis
wahrend des Laservorganges zu verhindern, muss grundsatzlich gekuhlt
werden. Dies erfolgt unter Anwendung von luftblasenarmen Eiswurfeln,
Eispackungen oder Spulungen mit Eiswasser. Die Gewebeeindringtiefe kann
durch Kompression der Hautveranderung mit einem Eiswurfel zusatzlich erhoht
werden.

Sind die Lasionen so tief gelegen, dass das Licht des Nd:YAG-Lasers
trotz Kompressionstechnik nicht die erwunschte Eindringtiefe erreicht, muss

eine transmukbése  bzw. transkutane Bestrahlung erfolgen (interstitielle
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Lasertherapie) (27, 60,102,134,133,135). Mittels einer dunnen Laserfaser, die
uber einen Punktionskatheter manuell bzw. sonographisch gesteuert im
Hamangiom bzw. der vendsen Malformation platziert wird, wird die
Laserstrahlung unter gleichzeitiger Kihlung und unter standigem Ruckzug des
gesamten Katheters direkt in das Gewebe der Lasion appliziert.

Unmittelbar nach der Nd:YAG Lasertherapie ist die Lasion warmebedingt
7-10 Tage angeschwollen. Der Umfang der posttherapeutischen Schwellung
deutet auf den Erfolg der Therapie, da der Schwellungsumfang normalerweise
mit der erzielten Fibrosierung korreliert. Die Haufigkeit der Anwendungen ist
von der AusgangsgrofRe abhangig. Die Ruckbildungsphase kann andauern
(63).

2.3.2.1.3 Chirurgische Resektion
Eine chirurgische Resektion als alleinige Therapie kann bei Patienten mit
vendsen Malformationen mit kleinen oder intraoralen Lasionen erfolgen (10).
Dies liegt an der bei Malformationen oft erheblichen Mitbeteiligung der
angrenzenden Strukturen wie zum Beispiel Muskeln oder Knochen (78).
Die chirurgische Resektion im Anschluss an eine zuvor erfolgte
Sklerosierungstherapie wird ebenfalls durchgefuhrt, oft begleitet von

rekonstruktiven MafRnahmen.

2.3.2.2 Kapillare Malformationen

Kapillare Malformationen sind je nach Tiefenausdehnung einer
Behandlung mit dem blitzZlampengepumpten Farbstofflaser oder dem Nd:YAG-
Laser zuganglich (47). Die Lasertherapie ist haufig als adjuvantes Verfahren bei

mikrozystischen oder diffus infiltrierenden Formen indiziert.

2.3.2.3 Lymphatische Malformationen

Lymphatische Malformationen kdénnen ebenfalls chirurgisch therapiert
werden, besonders wenn es sich um eine kleine und mikrozystische
Malfrmation handelt, die keine lebenswichtigen Strukturen infiltrieren. Trotzdem

ist die chirurgische Resektion unter diesen Umstanden ziemlich schwierig, da
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die Lasionen keine klar definierten Rander aufweisen und posttherapeutische
Komplikationen geflurchtet sind (z.B. Wundheilungsstérungen aufgrund des
Lymphflusses). Da es sich bei den meisten Malformationen um gemischte
Formen (makro- und mikrozystisch) handelt, ist ein haufiger therapeutischer
Ansatz die Sklerosierung des makrozystischen  Anteils mit der darauf
folgenden chirurgischen Resektion des mikrozystischen Anteils (78).

2.3.3 Rasch-durchflossene Malformationen

Arteriovenose Malformationen bedurfen einer sorgfaltigen,
interdisziplinaren Therapieplanung.

Bei einer elektiven Therapie ist eine Behandlung dann indiziert, wenn
eine vollstandige Ausschaltung des Nidus erreicht werden kann.

Dazu erfolgt in der Regel zunachst eine transarterielle Embolisation zur
Reduktion der Nidusgrofe. Anschlie3end wird der Nidus chirurgisch reseziert.

Grenzen der chirurgischen Resektabilitdt kdnnen in einer Infiltration
ossarer Strukturen liegen. Nach der Resektion ist gegebenenfalls eine
aufwendige, chirurgische Rekonstruktion der umgebenden Strukturen
erforderlich.

Bei einer Blutung kann auch eine notfallmaBige Behandlung durch

Embolisation und/ oder Operation erforderlich sein.

40



3.Patientengut und Methode

Die vorliegende Arbeit beruht auf einer retrospektiven Analyse zwischen 2001
und 2005 der Behandlungsunterlagen von 19  Patienten , die in der
interdisziplinaren Sprechstunde far vaskulare Anomalien am
Universitatsklinikum Tubingen vorstellig wurden und sich im Anschluss daran
einer Sklerosierungstherapie und/oder einer Lasertherapie unterzogen. Ziel
der Untersuchung soll es sein, die klinischen Ergebnisse und die individuelle
Zufriedenheit der Patienten mit den Behandlungsergebnissen darzustellen.

Die Patienten wurden in der Klinik fur Mund- Kiefer- und
Gesichtschirurgie und der Klinik fur Hals-, Nasen- und Ohrenheilkunde stationar
und/oder ambulant behandelt. Es wurden Sklerosierungstherapien
durchgefuhrt, bei denen jeweils Ethanol in einem Volumen von 50% des
dargestellten Kavernenvolumens injiziert wurde. Uber das Zentralarchiv der
Universitatsklinik Tubingen wurden die Akten angefordert und aufgearbeitet.
Folgende Kriterien fanden bei der  Erhebung Bericksichtigung: Alter,
Geschlecht, Grofle und Lage der Malformation, Klinischer Befund, Kolorit,
Schwellung, Phleboliten, Beschwerden vor und nach der Behandlung,
Vorbehandlungen, pra- und posttherapeutische Bildgebung, durchgefihrte
Therapie und posttherapeutische Veranderungen.

Zur Erfassung der Angaben der Patienten und damit auch der Zufriedenheit der
Patienten wurde ein standardisierter Fragebogen konzipiert, der die gleichen
Kriterien berucksichtigt wie bei der Aktendurchsicht, jedoch um die subjektive
Meinung und um die Zufriedenheit der Patienten in Bezug auf die Therapien
erweitert wurde. Nachdem die Patienten angeschrieben wurden, wurden in
Telefoninterviews der Fragebogen mit den Patienten besprochen. Das
Versterben eines Patienten und die Sprachbarriere bei einer anderen Patientin
erschwerten das Ausflllen des Fragebogens. Ebenso sollte berucksichtigt
werden, dass die Angaben nicht in einer einwandfreien medizinischen
Terminologie gemacht werden konnten. Die MRT-Auswertung fand in der
neuroradiologischen Abteilung des Universitatsklinikum Tubingen statt. Ebenso
wurde das Photoarchiv der Klinik der Mund- Kiefer- und Gesichtschirurgie

verwendet. AnschlieBend wurden Patientenprofile erstellt, die in dieser
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deskriptiven Arbeit aufgefuhrt werden. Die Ergebnisse der Patientenprofile
werden zusammenfassend beschrieben und in der Diskussion unter

Berucksichtigung der aktuellen Literatur beurteilt.
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Fragebogen
Vorname:

Geburtsdatum:
Geschlecht

Lage der Malformation:

GrolRe der Malformation:
Klinischer Befund vor der Behandlung:

Kolorit vor der Behandlung:

Name:

Alter

1 = mannlich

2 = weiblich

1 = verschieblich gegen Unterlage

2 =nicht verschieblich gegen
Unterlage

3 = schwammig

4= weich

5= derb/hart

6= prallelastisch

7= druckdolent

8= nicht druckdolent

9= plan

10=erhaben

11= Uberwarmt

12= nicht Uberwarmt

13= Pulsation tastbar

14= kompressibel

15 = sonstiges

1 = blaulich
2 = rotlich
3 = violett
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Schwellung vor der Behandlung:

Phleboliten:

Begleitende Skelettveranderungen:

1 =nein

2=ja

3 = nicht bekannt

4=Schwellung seit
Auftreten der
Malformation

5= spateres Auftreten

6=auslosende

Ereignisse fur die

Schwellung
1 =nein
2=ja

3 = anhand von MRT
diagnostizierbar

4= als storend empfunden

1 =Okklusionsstdrungen
2 =gestorte Dentition
3 =dentale Deformation
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Beschwerden vor der Behandlung:

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden:
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= Schwellung bei Vasalva-Manover
= funktionelle Einschrankung
= kosmetische Einschrankung

= Okklusionsstorungen

1

2

3

4

5 =Sensibilitatsstorungen

6 = Schmerzen

7 = gestorte Dentition

8 = Sprachprobleme verursachend

9 = Behinderung d. oberen
Pharynx/Atemwege

10 = Behinderungen beim Sehen

11= Protrusio bulbi/Exophtalmus

12 = dentale Deformation

13= Dysphagie

14= Schnarchen/andere Atemgerausche

15= Schlaflosigkeit

16= Fremdkorpergefuhl

17= Mundgeruch

18= Beruhrungsempfindlichkeit

19= Zungenbeilien

20=Blutung

21 = keine

1 = seit Geburt

2 = seit Kleinkindalter
3 = seit Pubertat

4 = als Erwachsener
5 = nicht bekannt




Wieviele Monate vor der Behandlung Auftreten der Beschwerden:

Entwicklung der Beschwerden:

Art der Vorbehandlungen :

Anzahl der Vorbehandlungen:

46

1=0P

2 = medikamentos
3 = Laser

4= Embolisation

5 = andere

6= keine

1=1
2=2
3=3
4=4
5=5
6=6
=7
8=8
9=9
10= nicht mehr genau bekannt




Verlauf und Ergebnis der zuvor erfolgten Behandlungen:

1 = GrolRenanderung

2 = Nervschadigungen

3 = Ulzerationen

4 = Hautnekrosen

5= Asthetisches Ergebnis

6= posttherapeutisches Kolorit

7= Sensibilitatsstorungen

8= Schmerzen/ Schwellung bei
Vasalva- Mandver

9= Narben

Pratherapeutische Bildgebung (MRT): Ausdehnung, Morphologie & betroffene

Gewebearten:

Durchgeflhrte Therapie:
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1 =GroRe

2 = makrozystisch

3 = mikrozystisch

4 = Phleboliten

5= umschrieben abgrenzbar
6= diffus infiltrierend

7= betroffene Gewebearten

8= Signal

1= Sklerosierung

2= Laser




Anzahl der Sklerosierungen:

1= 1
2= 2
3= 3
4= 4
5= 5
6= 6
7= 7
8= 8
9= 9
10= 10

Volumenangabe der sklerosierenden Substanz:

1= 0 —0,5ml
2= 0,5 —1ml
3= 1-1,5ml
4= 1,5- 2ml
5= 2-2,5ml
6= 2,5-3ml
7= 3-3,5ml
8= 3,5-4ml
9= 4 -4,5ml
10= 4,5 -5ml
11= 5-5,5ml
12= 5,5 - 6ml
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Durchfuhrung der Lasertherapie:

Besonderheiten bei der Lasertherapie:

1= ND:YAG perkutan
2= ND:YAG interstitiell
3= Anzahl der Behandlungen

Posttherapeutische Veranderungen in den ersten zwei Wochen:

1= Schmerzen

2= Schwellung

3= Farbveranderungen

4= Nervenausfalle

5= Durchblutungsstérungen
6= Ulzerationen

7 = Sensibilitatsstorungen
8= erfassbares Ausmalfl der

Schwellung

Weiterer Verlauf in den folgenden sechs Wochen:
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1= Schmerzen

2= Schwellung

3= Farbveranderungen

4= Nervenausfalle

5= Durchblutungsstérungen

6= Hautnekrosen

7= Ulzerationen

8= VergrolRerung des Befundes

9= Verkleinerung des Befundes
10= Narben
11= Asthetische Verbesserung

12= Asthetische Verschlechterung




13= Sensibilitatsstérungen

Befinden zwei Monate nach der Behandlung (Asthetik & Schwellungszustéande):

1= weitgehende Befundnormalisierung
2= deutliche Verbesserung

3= geringe Verbesserung

4= unverandert

5= Verschlechterung

Einschatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung ( bei mehreren

Sitzungen: nach Abschluld der Therapie):

1= Relation Aufwand/Ergebnis
lohnenswert
2= asthetisches Ergebnis
erfreulich
5= insgesamt zufrieden

6= insgesamt unzufrieden

Befund d. postinterventionellen MRT:

1= Veranderungen im Vergleich
zum MRT vor der Behandlung
2= Signalveranderungen
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Klinischer Untersuchungsbefund nach Abschlul} der Therapie:

1=Ruckgang der Lasion
2= Konstantbleiben der Lasion
3= Vergroferung der Lasion

Abbildung 1: Fragebogen zur Erfassung der Patientenangaben
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4. Ergebnisse

4.1. Patientenprofile

411 K.B.

Alter: 8

Geschlecht: weiblich

Lage: Es handelt sich hierbei um eine vendse Malformation im Bereich des
Planum buccale, die sich bis ins Lippenrot und den Mundwinkel auf der rechten
Seite ausdehnt.

Klinisch sichtbare GréBe: Die oberflachliche Ausdehnung betragt in etwa 2 x
2cm.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Veranderung manifestiert sich
enoral in zwei Anteilen und imponiert durch ihr deutlich exophytisches
Wachstum. Sie ist schwammig, derb, hart, prallelastisch, druckdolent und
uberwarmt.

Kolorit vor der Behandlung: Sie weist ein weinrot-blauliches Kolorit auf.
Schwellung vor der Behandlung: Die Schwellung ist seit dem Erscheinen der
Malformation vorhanden. Diese hat innerhalb eines halben Jahres betrachtlich
an Grole zugenommen.

Beschwerden vor der Behandlung: Es wurde eine deutliche
GrolRenprogredienz festgestellt, die teilweise mit kleineren Blutungen
einherging. Unter Anstrengung kommt es zu einer Volumenzunahme. Die
Beschwerden fuhren zu einer funktionellen Einschrankung und zu Schmerzen,
aber auch zu einer Einschrankung in der Sprache.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Die Malformation wurde schon
zum Zeitpunkt der Geburt festgestellt, die Beschwerden folgten gleich, zu
Beginn aber nicht in so ausgepragter Form.

Entwicklung der Beschwerden: Im Laufe der Zeit wurden die Beschwerden
immer deutlicher.

Phleboliten: Es sind Phleboliten vorhanden.
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Prédtherapeutische Bildgebung: Es handelt sich hierbei um einen
ausgedehnten infiltrativen, intramuskular gelegenen Befund im Bereich der
rechten Gesichtshalfte, ein Teil reicht in die Pterygoidloge. Die Ausdehnung
betragt 2,2cm x 3cm. Ein enoraler Anteil befindet sich im Bereich des planum
buccale. Er ist gut umschrieben, abgrenzbar und in der Schleimhaut lokalisiert.
Die Ausdehnung betragt 3,5cm x 1,9cm x 1,8cm. In diesem sind Phleboliten
nachweisbar.

Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurden keine Behandlungen
durchgefuhrt.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: In gleicher Sitzung wurden eine
chirurgische Resektion der Malformation im Bereich des Planum buccale und
eine Sklerosierung der Malformation im Bereich des Lippenrotes mit 0,5 — 1ml
Aethoxysklerol 3% durchgefuhrt.

Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Es kam zu
einer deutlichen Schwellung der Lasion. Gleichzeitig nahm die Roétung der
Lasion ab.

Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Es gab keine Schmerzen, die
Schwellung ging vollstandig zurtck und das Kolorit wurde schleimhautfarben.
Insgesamt kam es zu einer deutlichen Verkleinerung des Befundes und zu einer
asthetisch eindeutigen Verbesserung.

Beschwerden: Die jetzige Situation wird als weitgehende
Befundnormalisierung beschrieben.

Einschéatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Die Relation
des Aufwandes zu Ergebnis hat sich in jedem Fall gelohnt. Das asthetische
Ergebnis war sehr zufrieden stellend. Insgesamt ist die Familie sehr zufrieden.
Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde keine durchgeflhrt.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem

deutlichen Rickgang der Lasion.
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Abbildung 3: Klinisches Bild nach chirurgischer Resektion und

Sklerosierung
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4.1.2 F.B.

Alter: 65

Geschlecht: mannlich

Lage: Unterlippe links

Klinisch sichtbare GroBe: Die Grolde entspricht in etwa der Grofde der Kuppe
des kleinen Fingers.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Es handelt sich hierbei um eine
blaulich livide Erhabenheit der linken Unterlippe. Hinzu kommen narbig
indurative Veranderungen durch vorausgegangene Operationen. Der Befund ist
verschieblich gegen die Unterlage, schwammig, weich, prallelastisch und nicht
druckdolent, ebenso nicht erwarmt und kompressibel.

Kolorit vor der Behandlung: Die Malformation weist ein dunkelrotes Kolorit
auf.

Schwellung vor der Behandlung: Der Patient litt an einer deutlichen
Schwellung.

Beschwerden vor der Behandlung: Der Patient beklagt sich vor allem Uber
den asthetischen Aspekt, der ihn belastet. Dies wird durch das in etwa alle vier
Jahre wiederauftretende Rezidiv noch verstarkt. Ebenso beklagt er sich Uber
ein Fremdkorpergefuhl.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Im Jahre 1990.

Entwicklung der Beschwerden: Es konnte keine Entwicklung beschrieben
werden.

Phleboliten: Es sind keine Phleboliten vorhanden.

Prédtherapeutische Bildgebung: Die Malformation befindet sich im Bereich der
linken Unterlippe und hat eine Ausdehnung von 8mm x 8mm. Sie ist sehr gut
abgrenzbar.

Behandlung vor der Sklerosierung: Es fand eine zweimalige Operation statt,
in der die Malformation keilformig herausgeschnitten wurde. Diese Eingriffe
wurden in der HNO vorgenommen.

Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Der Patient empfand das
asthetische Ergebnis als zufriedenstellend. Das posttherapeutische Kolorit war

dunkelblau. Der Patient beklagte sich Uber Schmerzen und eine Schwellung
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beim Vasalva-Manover direkt nach dem Eingriff. Die Grofe ging postoperativ
zuruck.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: In Tubingen wurde eine einmalige
Sklerosierung mit Aethoxysklerol 3% durchgefuhrt.

Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Es kam zu
Schmerzen, zu Schwellungen und zu einer partiellen Schleimhautnekrose. Das
Kolorit wurde dunkelblau. Ebenso floss Speichel aus dem Lippenwinkel.
Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schmerzen und die
Schwellung gingen deutlich zurtick. Die Nekrose verheilte innerhalb der ersten
3 Wochen. Das Kolorit verblieb gleich. Es kam zu einer deutlichen
Verkleinerung des Befundes, die mit einer merklichen &asthetischen
Verbesserung einherging.

Beschwerden: Der Patient beschreibt seinen Zustand als weitgehende
Befundnormalisierung.

Einschétzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Die Relation
des Aufwandes zum Ergebnis empfand der Patient in jedem Falle als
lohnenswert. Das asthetische Ergebnis war sehr erfreulich und auch erwartet.
Insgesamt ist der Patient sehr zufrieden.

Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde keine durchgeflhrt.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es ist ein deutlicher

Ruckgang der Lasion festzustellen.

56



4.1.3 H.D.
Alter: 64
Geschlecht: weiblich

Lage: Es handelt sich hierbei um eine Malformation im Bereich der rechten

Flanke, vor allem im subkutanen Fettgewebe. Sie geht mit einer Infiltration der
kaudalen Bauchwandmuskulatur einher und dehnt sich nach intercostal in den
Bereich des Thorax aus. Hinzu kommt eine deutliche Abhebung und Infiltration
des musculus latissimus dorsi rechts.

Klinisch sichtbare GréBe: Es handelt sich hier um eine etwa 20 x 10 cm
grofRe Ausdehnung.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lasion war stellenweise derb
und hart und nicht verschieblich gegen die Unterlage; ansonsten schwammig,
prallelastisch, druckdolent und erhaben.

Kolorit vor der Behandlung: Das Kolorit war vornehmlich hautfarben, zeigte
stellenweise jedoch auch dunkelblaue Areale.

Schwellung vor der Behandlung: In den letzen 10 Jahren kam es zu
Schwellungen im Bereich der Lasion.

Beschwerden vor der Behandlung: Die Patientin empfand die Malformation
als groRRe asthetische Einschrankung, die mit immer wieder auftretenden
Schmerzen einherging.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Die Lasion war schon bei der
Geburt vorhanden.

Entwicklung der Beschwerden: Die Patientin beschreibt ein Auftreten der
Schmerzen erst in den letzten 10 Jahren. Davor hatte sie keine Probleme in
dieser Hinsicht.

Phleboliten: Es sind Phleboliten vorhanden.

Prétherapeutische Bildgebung: Die Lasion befindet sich im Bereich der
rechten Flanke. Sie ist unscharf abgrenzbar und weist eine Grof3e von 15cm x
4cm x 2cm. Muskulatur und subkutanes Fettgewebe werden infiltriert.
Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurde zweimal eine Operation
durchgefuhrt, die erste etwa im Alter von einem Jahr, die zweite im Alter von 8

oder 9 Jahren.
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Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Die Operationen hinterlie3en
Narben mit dadurch einhergehenden narbigen Veranderungen.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: In Tubingen wurden 4
Sklerosierungstherapien durchgefuhrt, wobei  jeweils 1 - 2ml Ethanol 96%
verwandt wurden. Bei der letzten Sklerosierung wurde ein Volumen von 5Sml
injiziert.

Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Die Patientin
litt unter Schmerzen und einer geringen Schwellung.

Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schwellung ging
vollstandig zuruck, die Schmerzen halten bis jetzt immer noch an, klingen aber
immer weiter ab.

Beschwerden: Die Patientin beschreibt eine deutliche Verbesserung.
Einschéatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Die Relation
des Aufwandes zum Ergebnis hat sich fur die Patientin gelohnt. Insgesamt
verbleibt die Patientin zufrieden, ist jedoch etwas Uber das asthetische Ergebnis
enttauscht.

Posttherapeutische Bildgebung: Die sklerosierten Bereiche weisen eine
Signalabnahme als folge der Sklerosierung auf. Die hypointense Darstellung
des behandelten Anteils ist Ausdruck der Fibrosierung. Eine signifikante
Grollenabnahme konnte nicht festgestellt werden.

Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem

geringen Ruckgang der Lasion.
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4.1.4 W.E.

Alter: 61

Geschlecht: mannlich

Lage: Die vendse Malformation ist oropharyngeal lokalisiert; es handelt sich
um eine am weichen Gaumen adharente Lasion mit subtotaler Verlegung des
Oropharynx. Die Uvula und die Ruckseite der Epiglottis sind ebenso infiltriert.
Klinischer Befund vor der Behandlung: Es imponiert eine
Weichteilhypertrophie der gesamten Uvula. Hinzu kommt ein Schleimhautdefekt
an der Basis der Uvula, der fur die Beschwerden des Patienten verantwortlich
ist. Die Malformation manifestiert sich als weiche, nicht druckdolente, nicht
uberwarmte und nicht kompressible Lasion. Es ist kein Pulsieren fihlbar. Eine
Differenzierung zwischen verschieblich oder nicht verschieblich gegen die
Unterlage ist aufgrund der anatomischen Gegebenheiten nicht moglich.

Kolorit vor der Behandlung: Das Kolorit war tiefblau.

Schwellung vor der Behandlung: Ab dem Zeitpunkt des Auftretens der
Malformation kam es auch zu Schwellungen.

Beschwerden vor der Behandlung: Der Patient beschreibt eine funktionelle
Einschrankung. Beim Schlucken empfand er ein Gefuhl der Enge, dass ihn zum
haufigen Rauspern veranlasste. Es traten gehauft Hustenanfalle beim Essen
und Kauen auf. Es lag eine Uberempfindlichkeit kalten Speisen gegeniiber vor,
die aber im Anschluss an eine Laserbehandlung abgeklungen sind. Hinzu
kamen ein starkes Fremdkorpergefuhl und fremdartige Atemgerausche wie
vibrierendes Rdocheln bei Belastung. Ebenso gab es Rezidivierungen. Da der
Patient Marathonlaufer ist, ergab sich die Gefahr der Ruptur der Lasion. Dies
wurde erhebliche Komplikationen zur Folge haben.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Der Patient kann nicht genau
angeben, ob er die Lasion schon seit Geburt hat. Im Alter von sieben Jahren
war sie aber definitiv manifest.

Entwicklung der Beschwerden: Die Uberempfindlichkeit kalten Speisen
gegenuber ist nach der Laserbehandlung abgeklungen. Die zahlreichen
Operationen fuhrten jedoch zu einer Weichteilhypertrophie der Uvula.

Phleboliten: Es sind keine Phleboliten vorhanden.
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Prédtherapeutische Bildgebung: Es handelt sich hier um eine ovolar
konfigurierte Malformation an der Uvula und Vorderwand des Oropharynx. Sie
ist gut abgrenzbar und infiltriert die Mukosa. Ihre Grole betragt 2,8cm x 2,6cm
x 4,3cm.

Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurden zahlreiche Operationen und
Laserbehandlungen durchgefuhrt. Zum ersten Mal wurde eine Operation im
Alter von sieben Jahren durchgefuhrt. Vor zehn Jahren wurde eine viermalige
Laserbehandlung in Tudbingen durchgefihrt. Vor vier Jahren kam es zu einer
transmukosalen Nd:YAG-Laserbehandlung im Bereich des weichen Gaumens,
der Basis der Uvula, der Uvularuckseite und den lateralen Flachen. Hinzu kam
eine Resektion der Uvulaspitze.

Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Es gab keine Komplikationen und
es kam zu einer deutlichen Reduktion des Volumens. Das posttherapeutische
Kolorit nahm Schleimhautfarbe an, jedoch kam es zu Rezidivierungen.
Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: In Tubingen wurden 2
Sklerosierungstherapien durchgefihrt. In der ersten Sitzung wurden 0,5 — 1ml,
in der zweiten 1 - 2 ml Ethanol 96% injiziert.

Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Es gab
keinerlei Komplikationen im Anschluss an die Behandlung und keine
Schmerzen, jedoch eine geringfugige Schwellung, deren Ausmal der Patient
nicht genau angeben konnte.

Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schwellung ging zurick,
es gab keine Komplikationen. Das Kolorit nahm die umgebende Farbe an und
es kam zu einer Verkleinerung des Befundes.

Beschwerden: Der Patient beschreibt seinen Zustand als deutlich verbessert.
Einschéatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Der Patient
empfindet die Relation des Aufwandes zum Ergebnis als lohnenswert und ist
insgesamt sehr zufrieden.

Posttherapeutische Bildgebung: Die kaudalen Anteile stellen sich deutlich
signalarmer in Folge der Sklerosierung dar. Die L&sion hat an Tiefe

abgenommen und misst jetzt 1,8cm x 1,7cm x 3,3cm.
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Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem
deutlichen Ruckgang der Lasion.
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4.1.5 A.G.
Alter: 29

Geschlecht: mannlich

Lage: Der Patient weist eine gemischt-lymphatische Malformation im Bereich
der rechten Wange, dem m. buccinator aufliegend und ventral des m. masseter,
auf.

Kllinisch sichtbare GréBe: Ursprunglich handelte es sich hierbei um eine
etwa 2-3 cm grolRe Lasion, die aber jetzt auf Mandelgréie geschrumpft ist und
eine gewisse kornige Struktur aufweist.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lasion imponiert durch eine
intra- und extraorale weiche Schwellung. Es handelt sich hierbei um eine
weiche, prallelastische, nicht Uberwarmte, druckdolente und nicht gegen die
Unterlage verschiebliche Malformation, wobei die Druckdolenz von dem Druck,
der auf die Lasion ausgelbt wird, abhangig ist. Die Lasion ist nur leicht
kompressibel und die Grole ist lageabhangig. Ebenso handelt es sich um eine
erhabene Malformation, wobei diese Erhabenheit aber von der Blutfille
abhangig ist.

Kolorit vor der Behandlung: Die Malformation hat zum Teil eine blauliche
Verfarbung, ist aber hauptsachlich hautfarben.

Schwellung vor der Behandlung: Die Schwellung ist schon seit seinem
sechsten bis siebten Lebensjahr aufgetreten.

Beschwerden vor der Behandlung: Der Patient beklagt sich uber
Schwellungen beim Vasalvamanover und Schmerzen. Er empfand die
Malformation als asthetische Einschrankung.

Beim Essen war er stets darauf bedacht, auf der anderen Seite zu kauen.
Einige Tage waren von ausgepragteren Schwellungen und Schmerzen
gekennzeichnet, einige durch deutlich geringere Symptome. Der Patient
empfand die Lasion als stérend, weshalb er desofteren ,daraufrumdrickte”, was
wiederum zu einer deutlichen Verschlimmerung der Symptomatik flhrte.
Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Seit dem Kleinkindalter.
Entwicklung der Beschwerden: Es kam zu einer Potenzierung der

Beschwerden bis zum Zeitpunkt der Sklerosierung.
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Phleboliten: Es sind Phleboliten vorhanden.

Prétherapeutische Bildgebung: Der Befund befindet sich in der rechten
Wange und weist keine Muskelinfiltration auf. Betroffen sind Fettgewebe,
Subkutis und Kutis. Er ist gut abgegrenzt und weist mikro- und makrozystische
Anteile auf. Seine Ausdehnung betragt 3cm x 2,4cm, 2,8cm.

Behandlungen vor der Sklerosierung: Es gab eine chirurgische Resektion
im Alter von acht Jahren.

Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: VVon dieser Operation sind Narben
zuruckgeblieben. Das Ergebnis war zunachst sehr gut, doch entsprach es nach
einem halben Jahr dem Ausgangszustand vor der Operation. Das Kolorit war
nach der Behandlung deutlich hautfarben. Das Volumen ist zunachst deutlich
zurtickgegangen, hat dann aber wieder zugenommen.

Durchgefiihrte Therapie in Tibingen: Es wurde eine zweimalige
Sklerosierungstherapie durchgefuhrt, wobei in der ersten Therapie die grolderen
Areale mit 0,5 — 1ml Ethanol 96% und in der zweiten die kleineren mit 0,4 ml
Ethanol 96% behandelt wurden.

Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Es kam zu
einer Schwellung, die ein etwa doppeltes Ausmald der urspringlichen Grolde
erreichte und ebenso zu deutlichen Schmerzen. Hinzu kam eine blauliche
Farbveranderung. Der zweite Eingriff wurde als deutlich unangenehmer
empfunden.

Weiterer Verlauf in den folgenden 2 Monaten: Die Schmerzen wurden
deutlich besser, bis sie dann vollstandig abgeklungen sind. Die Farbe verblieb
blaulich. Insgesamt kam es zu einer Befundverkleinerung und zu einer
deutlichen asthetischen Verbesserung.

Beschwerden: Es kam zu einer deutlichen Verbesserung.

Einschéatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Der Patient
empfand die Relation des Aufwandes zum Ergebnis als lohnenswert. Er ist
vom asthetischen Ergebnis erfreut und insgesamt zufrieden, hat sich aber doch
ein bisschen mehr erhofft und erwartet.

Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde nur ein MRT nach der ersten

Sklerosierung angefertigt. Hier ist eine deutliche hypointense Darstellung als
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Ausdruck der Fibrosierung festzustellen. Ebenso zeigen die behandelten
Kavernen eine deutliche Grofienabnahme. Der Befund misst hier 2,6cm x 2cm
x 1,8cm.

Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem
deutlichen Ruckgang der Malformation.
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4.1.6 J.G.

Alter: 34

Geschlecht: weiblich

Lage: Es handelt sich hierbei um eine gemischte, vends-lymphatische
Malformation im Bereich der rechten Kopfhalfte, wobei die Orbita rechts und der
Sinus maxillaris bis zu den Zahnen infiltriert wird. Die Lasion reicht bis zum Ohr.
Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Patientin weist eine diskrete
Protrusio bulbi rechts auf, die mit einer diskreten Schwellung und einer starken
Beruhrungsempfindlichkeit temporal rechts einhergeht. Hinzu kommt eine
Hypasthesie des n. trigeminus. Es imponieren ein Exophtalmus rechts und ein
beidseits eingeschrankter Visus. Die Lasion ist nicht verschieblich gegen die
Unterlage, derb, hart und druckdolent. Es ist ein Pulsieren festzustellen. Extern
ist die Malformation nicht sichtbar.

Schwellung vor der Behandlung: Die Schwellung ist das erste Mal im
Anschluss an die dritte Schwangerschaft, die mit Komplikationen verlief, vor
zehn Jahren aufgetreten. Sie trat vor allem im Augenbereich auf, wobei es zu
deutlichen Schwankungen im Schwellungszustand kam. Vor vier Jahren kam
es zu einer sichtbaren Manifestation der Schwellung, welche auch der Ausléser
fur die Uberweisung nach Tubingen zur Anfertigung eines CT war.
Beschwerden vor der Behandlung: Seit neun Jahren rezidivierende
Kopfschmerzen mit Schwellungszustanden und einer Protrusio bulbi rechts. Vor
zwei Jahren kam es zu einer zunehmenden Schmerzsymptomatik im
Oberkiefer- Seitenzahngebiet rechts. Es kommt zu einer deutlichen
Befundzunahme bei kérperlicher Belastung und beim Kopfbeugen. Alle Zahne
auf der rechten Seite wiesen eine negative Vitalitatsiberpriufung auf. Ebenso
beschrieb die Patientin eine eingeschrankte Sensibilitat auf der rechten Seite im
Vergleich zur linken. Die Patientin beklagte sich Uber Schmerzen, Uber eine
asthetische Einschrankung aufgrund der Malformation und Gber Schlaflosigkeit.
Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Erst mit der dritten
Schwangerschaft kam es zu der oben beschriebenen Symptomatik. Davor hatte
die Patientin keinerlei Probleme. Die Diagnose wurde vor zwei Jahren gestellit.
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Entwicklung der Beschwerden: Hervorzuheben ist das periodische Zu- und
Abnehmen der Schwellung und die langsam einhergehende Einschrankung
des Visus.

Phleboliten: Es sind keine Phleboliten vorhanden.

Prétherapeutische Bildgebung: Der Befund infiltriert die rechte Orbita
extrakonal, die Periorbita, den m. temporalis und die fossa infratemporalis. Es
handelt sich um disseminierte Lasionen, die eine makrozystische Morphologie
aufweisen. Die einzelnen Makrozysten weisen einen Durchmesser von 1,5cm
auf.

Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurde keine Behandlung vor der
Sklerosierung durchgeflhrt.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: Es fand eine einmalige
Sklerosierungstherapie mit Ethanol 96% statt. Die operativen Eingriffe, die im
Anschluss daran durchgefuhrt wurden, beinhalteten eine Tumorexstirpation im
Bereich der Orbita lateral rechts Uber einen bicoronaren Zugang und eine
passagere laterale Orbitotomie. Der zweite Eingriff war eine Tumorenukleation
mit Neurolyse des n. infraorbitalis rechts transantral.

Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Die Patientin
beschreibt starke Schmerzen, vor allem jedoch Kopfschmerzen und eine
ausgepragte Schwellung.

Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schmerzen verblieben
gleich, die Schwellung wies das gleiche Ausmal} wie vor dem Eingriff auf. Die
Patientin beschreibt stichartige Schmerzen, die nach der Sklerosierung noch
intensiver wurden.

Beschwerden: Es kam zu einer geringen Verbesserung, wobei man festhalten
muss, dass die operativen Eingriffe direkt im Anschluss an die Sklerosierung
durchgefuhrt wurden und so keine eindeutige Trennung der Ergebnisse
gemacht werden kann.

Einschédtzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Die
Patientin konnte nur das Gesamtergebnis aus Sklerosierung und Operationen
angeben. Sie beschreibt eine Zunahme der Sehkraft, beklagt sich aber uber

eine deutlich erhdhte Schmerzsymptomatik der Zahne und eine ausgepragtere
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Schwellung. An einigen Tagen ist sie glucklich Uber die durchgefuhrte Therapie,
an anderen Tagen, besonders wenn die Schmerzen wieder zunehmen, bereut
sie den Schritt.

Posttherapeutische Bildgebung: Eine geringe Abnahme der Signalintensitat
ist zu erkennen.

Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem

Ruckgang der Lasion im Bereich der Orbita.
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4.1.7 F.H.

Alter: 48

Geschlecht: mannlich

Lage: Es handelt sich hierbei um eine ausgedehnte, venése Malformation der
rechten Halsseite, welche die Wange, den Mundboden, den Gaumen, die
Zungengrundmuskulatur und den musculus masseter rechts infiltriert. Sie reicht
bis in die rechte fossa infratemporalis, durchsetzt weitestgehend den musculus
temporalis, reicht nach kaudal bis in die lateralen Halsweichteile oberhalb der
Klavikula und medial bis in den Epipharynx, den Pharynx und den
Zungengrund. Der Luftweg wird rechts durch eine weichteildichte
Raumforderung um mehr als 50% eingeengt. Ebenso ist die rechte Parotisloge
durchsetzt.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Bei Kalte empfindet der Patient
deutliche Schmerzen, die bis hinunter in die Beine ziehen. Es handelt sich
hierbei um eine Lasion, die verschieblich gegen die Unterlage ist, schwammig
und weich erscheint. Sie imponiert als prallelastische und nicht druckdolente,
erhabene, nicht Uberwarmte und kompressible Lasion.

Kolorit vor der Behandlung: Das Kolorit erscheint blaulich.

Schwellung vor der Behandlung: Der Patient beschreibt eine Schwellung im
Bereich der rechten Wange, die periodisch mehr oder weniger ausgepragt
erscheint. Insbesondere bei korperlicher Anstrengung kommt es zu einer
deutlichen Potenzierung der Schwellung.

Beschwerden vor der Behandlung: Der Patient litt an Atemproblemen, da die
Malformation deutlich die Luftrohre komprimiert. Hinzu kamen eine asthetische
Einschrankung und eine deutliche Schwellung bei Durchfliihrung des Vasalva-
Manodvers. Die Lasion ist sehr kalteempfindlich und reagiert empfindlich auf
Belastung und Stress.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Seit Geburt.

Entwicklung der Beschwerden: Die Malformation nahm immer mehr an
GrolRe zu. Der Patient bemerkte dies vor allem an der Zunge.

Phleboliten: Es sind Phleboliten vorhanden.
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Prédtherapeutische Bildgebung: Die Malformation ist diffus infiltrierend, somit
kann keine genaue Grollenangabe angegeben werden. Sie befindet sich im
Bereich der rechten Gesichtshalfte und reicht bis in den Hals. Muskulatur, Haut
und subkutanes Gewebe sind betroffen.

Behandlung vor der Sklerosierung: Eine zweimalige Embolisation ging der
Sklerosierung voraus, ebenso eine partielle Exzision. Insgesamt wurden vier
Behandlungen durchgefihrt.

Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Das posttherapeutische Kolorit
war blau. Der Patient beschreibt eine Abnahme des Druckes auf die Luftrohre,
die er deutlich wahrnahm. Die gesamte Grofe des Befundes nahm ab, jedoch
blieben die Schmerzen und die Schwellung bei lageabhangiger Position und bei
Stress unverandert.

Durchgefiihrte Therapie in Tibingen: In Tubingen wurde eine zweimalige
Sklerosierungstherapie mit jeweils 1 ml Ethanol 96% durchgeflhrt.
Lasertherapie: Es wurden 2 Lasertherapien durchgeflhrt, bei der das erste
Mal der rechte weiche Gaumen, die rechte Wange und subkutan im Bereich
des rechten Halses gelasert wurde, beim darauf folgenden Eingriff pharyngeal
und im Bereich des rechten Halses. Zum Einsatz kam der ND:YAG Laser,
wobei perkutan vorgegangen wurde.

Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Nach der
Sklerosierung empfand der Patient ein Brennen. Ebenso kam es zu einer
leichten Schwellung und zu einer Farbveranderung, die ins Raétliche tendierte.
Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schwellung ging
vollkommen zurlick und das Kolorit ging ins Blauliche Uber. Der Patient hat das
Gefuhl, dass es zu einer Verkleinerung des Befundes und zu einer asthetischen
Verbesserung gekommen ist, jedoch nicht in sehr grollem Ausmal’.
Beschwerden: Der Patient beschreibt eine geringe Verbesserung. Es ist ein
reduziertes Volumen vor allem mesopharyngeal und im Bereich des Gaumens
zu erkennen.

Einschatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Zwar
empfindet der Patient die Relation von Aufwand zu Ergebnis als lohnenswert,
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trotzdem erhoffte er sich mehr von der Behandlung, verblieb somit in gewissem
Male unzufrieden und vom Ergebnis enttauscht.

Posttherapeutische Bildgebung: Es ist eine deutliche Signalabnahme
festzustellen, jedoch keine signifikante GroRenanderung.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Die Lasion ist
konstant geblieben.
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4.1.8 B.K.

Alter: 41
Geschlecht: weiblich
Lage: Die Malformation befindet sich am Zungenrand links im

Ubergangsbereich zwischen mittlerem und hinterem Zungendrittel lateral.
Klinisch sichtbare GréBe: Es handelt sich hierbei um eine etwa 1,1 x 1,4cm
grolde Lasion.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lasion lasst sich nicht gegen die
Unterlage verschieben, ist derb und deutlich druckdolent. Hinzu kommt eine
Erhabenheit der Malformation.

Kolorit vor der Behandlung: Das Kolorit ist heller als das der Zunge.
Schwellung vor der Behandlung: Es wurde eine Schwellung etwa ein halbes
Jahr vor der Behandlung festgestellt.

Beschwerden vor der Behandlung: Die Patientin litt unter Schmerzen und
Schluckbeschwerden. Hinzu kamen eine BerUhrungsempfindlichkeit und eine
anhaltende Schwellung.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Die Patientin konnte dies nicht
mehr genau einordnen.

Entwicklung der Beschwerden: Es gab keine feststellbare Entwicklung.
Phleboliten: Es sind keine Phleboliten vorhanden.

Pratherapeutische Bildgebung: Es handelt sich hier um eine gut abgrenzbare
Lasion am dorsalen Zungenrand, intramuskular gelegen. Ihre Morphologie weist
einen makrozystischen Charakter auf, bestehend aus drei Zysten. Die
Ausdehnung betragt 1,7cm x 1,2cm x 1,1cm.

Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurde keine Behandlung vorher
durchgefuhrt.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: Es wurde eine Sklerosierung mit 1ml
Ethanol 96% durchgeflhrt.

Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Es kam zu
deutlichen Schmerzen und zu einer Schwellung, die in etwa das doppelte
Ausmall des Ausgangsbefundes aufwies. Das Kolorit anderte sich ins

Blauschwarze.
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Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schmerzen und die
Schwellung sind abgeklungen und erreichten das Ausmal vor der Behandlung.
Ebenso ist eine Narbe zu erkennen.

Beschwerden: Die Patientin gab an, keine Veranderungen im Anschluss an
die Behandlung festgestellt zu haben.

Einschatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Die
Patientin empfand die Relation des Aufwandes zum Ergebnis nicht
lohnenswert. Sie war enttduscht. Insgesamt war sie mit dem Ergebnis
unzufrieden.

Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde kein MRT durchgefuhrt.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Die Grofe der Lasion

ist konstant geblieben.
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4.1.9 A.L.
Alter: 53

Geschlecht: mannlich

Lage: Die vendse Malformation infiltriert bei dem Patienten die linke
Gesichtshalfte, wobei auch der linke Mundwinkel und die Oberlippe bis etwa
zur Halfte betroffen sind.

Klinisch sichtbare GréBe: Es handelt sich hierbei um eine Lasion die in etwa
5-7 cm lang und 3-4 cm breit ist.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lasion ist nicht verschieblich
gegen die Unterlage, ist weich und prallelastisch, wobei der Patient aber eine
Lageabhangigkeit angibt. Zu 90% ist die Malformation plan, 10% sind jedoch
erhaben. Der Patient gibt an, ein Pulsieren der Lasion zu splren. Hinzu kommt
eine Kompressibilitat hinzu.

Kolorit vor der Behandlung: Die Malformation weist eine dunkelblaue Farbe
auf, die punktuell durch dunklere Areale unterbrochen wird.

Schwellung vor der Behandlung: Eine Schwellung wurde vor der
Behandlung deutlich festgestellt. Sie trat im Laufe der Jahre auf und
potenzierte sich mit der Zeit.

Beschwerden vor der Behandlung: Der Patient beklagte sich Uber eine
einhergehende Schwellung bei durchgeflihrtem Vasalva-Mandver verbunden
mit einer Lageabhangigkeit. Er fuhlte sich aus asthetischer Hinsicht sehr
eingeschrankt, reagierte sehr verunsichert wenn er darauf angesprochen
wurde. Ebenso litt er an deutlichen Schmerzen. Beim Rasieren musste er sehr
vorsichtig vorgehen.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Die Malformation war seit der
Geburt vorhanden.

Entwicklung der Beschwerden: Der Patient gibt an in seiner Jugend eine
deutlich dezentere Lasion gehabt zu haben, die aber im Laufe der Jahre immer
grélRer und auffalliger wurde.

Phleboliten: Es sind keine Phleboliten vorhanden.

Prétherapeutische Bildgebung: Die Malformation befindet sich in der linken

Wange, im bukkalen Fettgewebe und breitet sich bis nach intrakutan aus. lhre
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Morphologie ist makrokavernds und gut abgrenzbar. Die Ausdehnung betragt
2cm x 2cm x 1,5¢cm.

Behandlung vor der Sklerosierung: \Vor zwei bis drei Jahren lie3 er eine
Laserbehandlung durchflhren, die aber ohne jeden Erfolg war.

Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Die Farbe der Lasion verdunkelte
sich deutlich, verblasste jedoch im Laufe der Zeit. Die posttherapeutische
GrolRe blieb unverandert, die Schmerzen beim Vasalva- Mandver waren
weiterhin sehr stérend. Insgesamt blieb der Patient Uber das Ergebnis, und
besonders uber das asthetische Resultat, sehr unzufrieden.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: In Tubingen wurde eine dreimalige
Sklerosierungstherapie mit Aethoxysklerol 3% durchgefihrt, wobei in den
ersten Sitzungen ingesamt 6ml in alle Kavernen , in der letzten nur 0,5ml
injiziert wurden.

Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Der Patient
litt an deutlichen Schmerzen und an einem standigem Spannungszustand. Die
Lasion war deutlich gerdtet, das blauliche Kolorit verschlimmerte sich aber
nicht. Die Schwellung erreichte das doppelte Ausmald der ursprunglichen
Malformation. Im Anschluss an die dritte Sklerosierungstherapie imponierte die
Schwellung deutlich starker als die ersten beiden Male und brauchte zum
Abklingen auch einen deutlich langeren Zeitraum.

Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schmerzen gingen
vollstandig zurtck, ebenso die Schwellung. Es kam zu einer Verbesserung des
Kolorits, die Intensitat ist deutlich zurickgegangen. Punktuell blieben Areale
unverandert. Insgesamt kam es zu einer deutlichen Verkleinerung des
Befundes mit einer damit einhergehenden eindeutigen Verbesserung der
Asthetik.

Beschwerden: Es kam zu einer deutlichen Verbesserung, vor allem in der
Farbintensitat der Lasion.

Einschétzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Der Patient
empfand das Verhaltnis Relation zu Aufwand als deutlich lohnenswert. Das
asthetische Ergebnis war sehr erfreulich. Abschlie3end ist er mit der Therapie

und ihren Ergebnissen sehr zufrieden.
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Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde kein MRT durchgefuhrt, da sich
klinisch der livide Teil deutlich verbessert hat.

Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Die GrofRe hat die
AusgangsgroRe wieder erreicht, die Farbintensitat ist jedoch deutlich

zurickgegangen.
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4.1.10 H.M.
Alter: 27

Geschlecht: mannlich

Lage: Es handelt sich hierbei um eine ausgedehnte venése Malfomation der
rechten Gesichtshalfte, wobei die infratemporale Region, die Zunge, der
Mesopharynx, der Mundboden und die submandibulare Loge mitinfiltiert
werden.

Klinisch sichtbare GréBe: Die Lasion weist in etwa eine 4cm x 5cm grolde
Ausdehnung auf.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Es handelt sich hierbei um eine
tumurése Schwellung, die maRig indoriert ist. Intraoral manifestieren sich
lividverfarbte Anteile der Malformation im Bereich der rechten Zunge und des
Mundbodens sowie des aufsteigenden Kieferastes. Im Bereich des Halses sind
mehrere bis zu 1 cm grol3e verschieblich indurierte Lymphknoten palpabel. Die
Lasion ist gegen die Unterlage verschieblich, von einer schwammigen
Konsistenz, derb und hart und gelegentlich druckdolent. Sie imponiert als
erhabene Lasion die nicht pulsiert.

Kolorit vor der Behandlung: Der grofte Anteil der Lasion weist eine
Hautfarbe auf, ein Teil der Zunge rechts ist jedoch blaulich verfarbt.
Schwellung vor der Behandlung: Es besteht seit jeher eine Schwellung, die
sich aber seit dem Kindesalter immer mehr potenziert. Bei einer Erkaltung
kommt es zu einer noch ausgepragteren Manifestation der Schwellung.
Beschwerden vor der Behandlung: Der Patient stellte sich zur Behandlung
vor, da aufgrund der Malformation kein zahnarztlich-chirurgischer Eingriff
mdglich war. Es kam nach einem Extraktionsversuch zu einer ausgepragten
Blutung. Hinzu kommt eine deutliche Potenzierung der Beschwerden bei einer
Erkaltung und bei Halsschmerzen. Der Patient leidet unter einer erheblichen
asthetischen Einschrankung, unter ausgepragten Schwellungen und
Schmerzen, unter einem Fremdkorpergeflnhl und einer
Beruhrungsempfindlichkeit. Hinzu kommt ein vermehrtes Zungenbeil’en auf der
rechten Seite.
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Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Die erste sichtbare
Manifestation wurde schon bei der Geburt festgestellt.

Entwicklung der Beschwerden: Seit jeher leidet der Patient an den
Beschwerden, mit zunehmendem Alter werden sie aber immer ausgepragter.
Phleboliten: Es finden sich multiple Phleboliten innerhalb der Malformation.
Prétherapeutische Bildgebung: Es handelt sich um eine ausgedehnte
Malformation der ganzen rechten Gesichtshalfte. Sie infiltriert die fossa
infratemporalis, den musculus masseter, die Pterygoidmuskulatur, die
pharyngeale Schleimhaut im Oropharynx, das planum buccale und dehnt sich
bis nach submandibular in das subkutane Fettgewebe aus. Sie st
makrokavernds und ihre Ausdehnung betragt 10cm x 4,8cm x 3cm.
Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurden keine Behandlungen vorher
durchgefuhrt.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: Es wurde hier eine zweimalige
Sklerosierungstherapie durchgefuhrt mit jeweils 0,5 — 1ml Ethanol 96%.
Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Der Patient
beschreibt geringe Schmerzen und eine Schwellung ohne Farbveranderung.
Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schmerzen und die
Schwellung sind vollstandig abgeklungen. Insgesamt kam es zu einer geringen
Verkleinerung des Befundes, ebenso hat sich die Schwellung im Bereich der
rechten Zunge minimiert. Generell kam es zu einer asthetischen Verbesserung
der Situation.

Beschwerden: Der Patient beschreibt eine geringe Verbesserung.
Einschétzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Der Patient
empfindet die Relation des Aufwandes zum Ergebnis als lohnenswert und ist
uber das asthetische Ergebnis erfreut, fugt aber hinzu, dass er sich etwas mehr
erwartet hat. Die Behandlung hat seinen Mut gestarkt, noch eine Therapie
durchfuhren zu lassen. Insgesamt verbleibt er zufrieden.

Posttherapeutische Bildgebung: Es ist eine signifikante Signalanderung
festzustellen, die sich besonders submandibular manifestiert. Nach der zweiten
Sklerosierung wurde kein erneutes MRT durchgefuhrt.
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Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem
geringfugigen Ruckgang der Lasion.
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4.1.11 AN.

Der Patient ist verstorben; die Fragen wurden von der Tochter beantwortet.
Alter: 67

Geschlecht: mannlich

Lage: Es handelte sich hierbei um eine massive flachenhafte venose
Malformation im Gesicht und den Halsweichteilen mit dadurch bedingter
Larynxstenose rechts, die bis zur Epiglottis und der Plica aryepiglottica reichte.
Zunge und Zungengrund rechts, hintere Pharynxwand und die Wange beidseits
wurden infiltriert. Zusatzlich bestand eine Trachealeinengung durch das Struma
rechts.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Es handelte sich um eine
schwammige, nicht druckdolente, erhabene Lasion. Laut Information der
Tochter sei die Malformation geplatzt, was dann zu einem innerlichen Verbluten
gefuhrt hat.

Kolorit vor der Behandlung: Die sichtbaren Anteile der Lasion hatten einen
blauen bis dunkelroten Farbton.

Schwellung vor der Behandlung: Es soll keine Schwellung vorhanden
gewesen sein.

Beschwerden vor der Behandlung: Der Patient litt unter einem Schlaf-Apnoe-
Syndrom und einem Schnarchsyndrom, ebenso an Atembeschwerden. Es trat
eine Verlegung des rechten Gehdrganges mit resultierender Hérminderung auf.
Die Haut im Gesichtsbereich war durch die Operationen und dem daraus
resultierendem Narbenzug sehr straff, was sich durch ein unangenehmes
Spannen aulderte. Er hatte keine Sensibilitat im unteren Gesichtsdrittel, was die
Folge einer Nervschadigung nach einer Operation war.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Beschwerden hatte der Patient
schon seit seiner Geburt, die sich aber mit zunehmendem Alter potenzierten.
Prédtherapeutische Bildgebung: Es handelte sich um eine vollstandig diffus
infiltrierende, mikrozystische, beidseits im Gesicht lokalisierte Malformation. Es
wurden komplett alle Gewebsschichten infiltriert.

Behandlung vor der Laserbehandlung in Tii: 9-10 plastische Operationen

mit Transplantaten aus dem Oberschenkel und eine interstitielle
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Laserbehandlung mit einem Erbium-Yak-Laser, eine Tracheotomie und
weitere interstitielle und permukose Laserbehandlungen .

Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Es kam zu peripheren
Nervschadigungen im Bereich des unteren Gesichtdrittels und zur
Narbenbildung und daraus resultierendem Narbenzug.

Durchgefiihrte Lasertherapie in Tubingen: Es wurden 4 interstitielle und
permukdse Laserbehandlungen mit dem Erbium-YAK-Laser durchgefuhrt.
Durchgefiihrte Sklerosierungstherapie in Tiibingen: Es wurde keine
durchgefuhrt.

Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Der Patient
hatte Schmerzen und es konnte eine deutliche Schwellung festgestellt werden,
die in etwa das doppelte Ausmal} der urspringlichen GroRRe erreichte. Ebenso
trat eine Sensibilitatsstorung auf.

Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Insgesamt kam es zu einer
Verkleinerung des Befundes, doch musste aufgrund der Schwellung ein
Luftréhrenschnitt durchgefuhrt werden.

Beschwerden: In den ersten drei Monaten kam es zu einer deutlichen
Verbesserung, doch darauf folgte eine rapide und letzlich unklare
Verschlechterung des Allgemeinzustandes.

Einschédtzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Der Patient
und die Familie empfanden das Ergebnis als enttduschend und waren
insgesamt unzufrieden.

Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde kein MRT angefertigt.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: In den ersten drei
Monaten kam es zu einem Rlckgang der Lasion, doch darauf folgte eine

erneute Verschlechterung.
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Abbildung 4: Klinisches Bild vor der Lasertherapie
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Abbildung 5: Klinisches Bild vor der Laserbehandlung
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4.1.12 M.P.

Alter: 17

Geschlecht: mannlich

Lage: Es handelt sich hier um eine gemischt vendse und lymphatische
Malformation bukkal links im Fettkorper der linken Wange.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lasion imponiert als nicht
verschieblich gegen die Unterlage, weich bis prallelastisch und druckdolent. Sie
ist erhaben und Uberwarmt.

Kolorit vor der Behandlung: Das Kolorit ist hautfarben.

Schwellung vor der Behandlung: Der Patient hatte eine Schwellung schon
seit der Geburt, seit zwei Monaten jedoch beklagt er sich Uber einen akuten
Schwellungszustand.

Beschwerden vor der Behandlung: Beschwerden sind vor allem Schmerzen
und die asthetische Einschrankung, die mit der Malformation einhergeht. Hinzu
kommen ein standiges Fremdkorpergefuhl und auftretende Rezidive.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Die Malformation imponierte
schon bei der Geburt.

Entwicklung der Beschwerden: Bei Infekten kam es zu einem deutlichen
Anschwellen der Lasion, welches aber durch die Einnahme von Antibiotika
wieder abklang.

Phleboliten: Es sind keine Phleboliten vorhanden.

Prédtherapeutische Bildgebung: Die Lasion befindet sich im bukkalen
Fettgewebe der linken Gesichtshalfte, anterior des musculus masseter. Sie
infiltriert die Subkutis und reicht bis an die Kutis heran. An den Randbereichen
ist sie schlecht abgrenzbar und ihre Ausdehnung betragt 5cm x 2,6cm x 2,3cm.
Behandlung vor der Sklerosierung: Es fanden keine Behandlungen vor der
Sklerosierung statt.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: In TUbingen fand eine einmalige
Sklerosierungstherapie statt. Hierbei wurden 0,3ml Ethanol 96% in den tieferen,
Aethoxysklerol 3% in den weiter oben gelegen Arealen verwandt. Laut
Patientenangabe kam eine Laserbehandlung hinzu.
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Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Der Patient
verspurte dezente Schmerzen und eine Schwellung, die in etwa das doppelte
Ausmal} des Ausgangszustandes erreichte.

Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Es waren kaum noch
Schmerzen vorhanden. Die Schwellung war jedoch noch nicht ganz
abgeklungen, worauf eine Antibiotikatherapie eingeleitet wurde. Darauf klang
die Schwellung komplett ab. Es kam zu einer Verkleinerung des Befundes und
zu einer asthetischen Verbesserung.

Beschwerden: Der Patient beschreibt seinen Zustand als geringe
Verbesserung.

Einschétzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Der Patient
empfindet das Ergebnis nicht als ausgezeichnet, jedoch hat sich fir ihn die
Relation des Aufwandes zu Ergebnis gelohnt. Er mdchte sich auch auf jeden
Fall erneut behandeln lassen. Vom Ergebnis hat er sich etwas mehr erwartet,
ist im GrofRen und Ganzen aber doch zufrieden.

Posttherapeutische  Bildgebung: Es  konnte keine  signifikante
GroéRenanderung festgestellt werden, ebenso keine signifikante Anderung des
Signalverhaltens.

Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem

Ruckgang der Lasion.
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4.1.13 F.S.
Alter: 25

Geschlecht: mannlich

Lage: Die Malformation befindet sich im Bereich der rechten Wange.

Klinisch sichtbare GréBe: Sie hat in etwa die Grol3e einer kleinen Faust.
Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lasion war nicht verschieblich
gegen die Unterlage, war von einer schwammigen und weichen Konsistenz,
prallelatisch, nicht druckdolent und plan. Hinzu kam ein Pulsieren. Eine
Uberwarmung war nicht festzustellen und eine Kompression des Befundes war
moglich.

Kolorit vor der Behandlung: Das Kolorit entsprach der Farbe der Haut.
Schwellung vor der Behandlung: Es trat keine Schwellung vor der
Behandlung auf.

Beschwerden vor der Behandlung: Der Patient fuhrt vor allem den
asthetischen Aspekt an, ebenso die Schwellung bei lageabhangiger Position
des Kopfes.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Der Patient gibt an, die Lasion
seit dem Kleinkindalter zu haben.

Entwicklung der Beschwerden: Er empfand die Beschwerden seit jeher
gleich und konnte keine Entwicklung beschreiben.

Phleboliten: Es sind Phleboliten vorhanden.

Prédtherapeutische Bildgebung: Die Lasion befindet sich auf der rechten
Gesichtshalfte. Sie infiltriert die fossa infratemporalis, den musculus masseter
und das bukkale Fettgewebe. Ihre Morphologie ist makrokavernds und hat eine
Grole von 6cm x 4cm x 4cm.

Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurden keine anderen Behandlungen
vor der Sklerosierung durchgefuhrt.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: Es wurde hier eine einmalige
Sklerosierungstherapie mit 0,5 — 2ml Ethanol 96% durchgeflhrt.
Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Es kam zu

Schmerzen und zu einer Schwellung in einem Uberschaubaren Mal3e.
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Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schmerzen und die
Schwellung verschwanden vollstandig. Das Ausmal® des Befundes verblieb
gleich und asthetisch konnte keine Verbesserung festgestellt werden.
Beschwerden: Der Patient beschreibt sie als unverandert.

Einschatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Da das
Risiko sehr gering war, war es der Versuch dem Patienten in jedem Falle wert.
Uber das &sthetische Ergebnis war der Patient nicht erfreut, hat es aber
erwartet, da er im Voraus darlUber aufgeklart wurde, dass hier mehrere
Behandlungen no6tig sein wurden um ein Ergebnis zu erzielen. Dies ist auch der
Grund, weshalb er sich unter allen Umstanden weiteren Eingriffen unterziehen
wird.

Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde keine durchgefuhrt.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Der Patient
beschreibt ein Konstantbleiben der Lasion.
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4.1.14 A.S.

Alter: 68

Geschlecht: weiblich

Lage: Die ventse Malformation befindet sich am ventralen Rand des musculus
sternocleidomastoideus. Im Bereich des mittleren Drittels ist sie in den Larynx
eingebrochen und schmiegt sich an die Innenflache des Schildknorpels. Es
handelt es sich hierbei um in den Schildknorpel reichende, zapfenartige
Konvolute.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Patientin litt an Angina und den
dazugehdrigen Symptomen. So wurden auch alle Beschwerden mit der Angina
erklart, bis sie ihr Hals-Nasen-Ohren-Arzt nach Tldbingen Uberwies. Die
Malformation ist von auf3en nicht sichtbar, war somit klinisch schwer beurteilbar.
Schwellung vor der Behandlung: Die Patientin gibt an, vor der ersten
Operation keine Schwellung bemerkt zu haben. Die Schluckbeschwerden
wurden durch die Angina erklart.

Beschwerden vor der Behandlung: Die Patientin beklagte sich tUber Stimm-
und Schluckstorungen. Aus dem linken Sinus piriformis floss von hinten
Speichel in den Kehlkopfeingang. Nach einer Resektion kam es zu einer
Kehlkopflahmug links. Das Essen blieb teilweise links stecken, somit litt die
Patientin auch an Dysphagie, ebenso an haufigem Verschlucken, Ermudbarkeit
und Heiserkeit. Ein subjektives Anschwellen beschreibt die Patientin als
kommend und gehend. Die Heiserkeit trat nach einer Operation auf, nachdem
ihre Stimmbander verletzt wurden.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Die Patientin konnte den
Zeitpunkt nicht mehr genau eingrenzen.

Entwicklung der Beschwerden: Die ersten Beschwerden traten in Form von
Schluckbeschwerden auf, wodurch sie beim Essen sehr eingeschrankt war.
Phleboliten: Es sind Phleboliten vorhanden.

Pratherapeutische Bildgebung: Es handelt sich hier um eine nicht gut
umschriebene, mehrere Gewebsschichten infiltrierende und die Gefalie
umscheidende Malformation. Sie ist links zervikal lokalisiert, reicht bis an den

Vorderrand des musculus sternocleidomastoideus heran und in den Larynx
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hinein. |hre Ausdehnung betragt 5cm x 3,5cm x 2,5cm. Infiltriert werden
Subkutis, Fettgewebe und Muskulatur.

Behandlung vor der Sklerosierung: Bei der Patientin wurden vielfache
Eingriffe durchgeflhrt: eine laserchirurgische Resektion, eine chirurgische
Resektion im Bereich des Kehlkopfes mit Thyreotomie und temporarer
Tracheotomie, eine operative Granulationsabtragung am Kehlkopf, eine
Laserresektion im Bereich der linken Taschenfalte und des Sinus piriformis,
eine Tonsillektomie zur Beseitigung der Schluckhindernisse und eine
Oesophagoskopie zum Tumorausschluss. Insgesamt wurden 8 Behandlungen
durchgefuhrt.

Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Die Behandlungen hinterlie3en
Narben und periphere Nervschadigungen auf der linken Seite, die mit
Sensibilitatsstorungen einhergingen. Ebenso spurte die Patientin nicht, wenn
Speisen im Recessus stecken bleiben. Es kam zu einer Schwellung des
Halses, was eine Tracheotomie nétig machte. Aufgrund der Schmerzen bekam
die Patientin Cortisonspritzen. Es kam zu einer Vereiterung mit der Gefahr der
Sepsis.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: Zunachst kam es zu einer
Laserbehandlung in der Hals-Nasen-Ohren-Klinik. Es sollte ein erneuter Eingriff
durchgefuhrt werden, die Patientin lehnte dies aber ab. Es folgten 2
Sklerosierungen mit jeweils 0,6 — 0,8ml Ethanol 96%.

Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Die Patienten
gab an, absolut keine Veranderungen gehabt zu haben.

Weiterer Verlauf in den folgenden 2 Monaten: Es kam zu einer Verkleinerung
des Befundes.

Beschwerden: Es kam zu einer weitgehenden Befundnormalisierung.
Einschéatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Die Patientin
empfand die Relation zwischen Aufwand und Ergebnis als lohnenswert, sie war
sehr zufrieden mit dem Ergebnis .Sie empfand es als Uberraschend gut.
Posttherapeutische Bildgebung: Hier ist eine deutliche Signalanderung in
den behandelten Arealen zu erkennen. Eine signifikante GroRenanderung liegt

nicht vor.
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Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem
eindeutigen Ruckgang der Lasion.
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4.1.15 M.S.
Alter: 39
Geschlecht: weiblich

Lage: Es handelt sich um eine vendse Malformation links paramandibular.

Klinisch sichtbare GréBe: In etwa eine 2-3 cm grol3e Ausdehnung.
Klinischer Befund vor der Behandlung: In geflulltem Zustand imponierte die
Lasion als schwammige, weiche, erhabene, kompressible Malformation, die
gegen die Unterlage verschieblich war. Sie war druckdolent und nicht
uberwarmt.

Kolorit vor der Behandlung: Das Kolorit ist hautfarben.

Schwellung vor der Behandlung: Die Schwellung manifestierte sich
schleichend vor etwa zehn Jahren.

Beschwerden vor der Behandlung: Die Patientin beklagte sich Uber eine
asthetische und funktionelle Einschrankung aufgrund der Malformation, die mit
deutlichen Schmerzen einherging. Sie beschreibt eine standige Furcht vor dem
Platzen, da die Kavernen sehr prall geflllt waren. Hinzu kam ein
unangenehmes Fremdkorpergefuhl. Im Laufe der Zeit fullte sich die Lasion in
einem immer groReren Ausmald und entleerte sich immer langsamer.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Der Zeitpunkt der
Erstmanifestation war das Erwachsenenalter.

Entwicklung der Beschwerden: Man konnte eine deutliche Potenzierung der
Beschwerden feststellen. Vor allem der Schwellungszustand wurde immer
ausgepragter und klang deutlich langsamer ab.

Phleboliten: Es sind zwei Phleboliten vorhanden.

Prédtherapeutische Bildgebung: Es handelt sich hier um eine Malformation,
die in mehrere Kompartimente unterteilt werden kann. Das erste ist im Bereich
des musculus masseter lokalisiert und nicht eindeutig abgrenzbar. Dieser Anteil
wurde nicht sklerosiert. Ein weiterer Teil befindet sich im planum buccale und
hat eine Langsausdehnung von 1,2cm. Der dritte Anteil ist pramasseterisch
lokalisiert und infiltriert das Fettgewebe. Er hat eine Grofze von 1,3cm x 1,3cm x
1,2cm. Sie sind umschrieben abgrenzbar und jeweils makrozystisch.
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Behandlung vor der Sklerosierung: Die Patientin hatte eine weitere venose
Malformation im Bereich des Mundwinkels, die frUher durch eine einmalige
chirurgische Resektion entfernt wurde. Die hier beschriebene und behandelte
Malformation wurde nicht chirurgisch therapiert. Die folgenden Angaben richten
sich auf die Resektion im Bereich des Mundwinkels.

Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Intraoral imponiert eine Narbe. Es
kam zu einer peripheren Fazialisparese im Bereich der linken Lippenhalfte. Mit
dem asthetischen Ergebnis ist die Patientin sehr zufrieden. Das Kolorit nahm
den umliegenden Hautton an. Die Schmerzen und die Schwellungen gingen
deutlich zurick und verschwanden fast vollstandig. Die posttherapeutische
Grole minimierte sich markant und die Lasion ist fast nicht mehr sichtbar.
Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: Hier wurde eine zweimalige
Sklerosierungstherapie durchgefuhrt. In der ersten wurden 0,6 — 0,8ml Ethanol
96%, in der zweiten 0,5m| Aethoxysklerol 3% injiziert.

Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Die Patientin
beklagte sich weder Uber Schmerzen noch Uber einen Schwellungszustand.
Das Kolorit verblieb unverandert.

Weiterer Verlauf in den folgenden 2 Monaten: Es traten keine
Komplikationen auf, die Patientin verblieb weiterhin ohne Schmerzen und
Schwellungen. Es kam zu einer deutlichen Verkleinerung des Befundes, was
eine erhebliche asthetische Verbesserung zur Folge hatte.

Beschwerden: Die Patientin beschreibt ihren Zustand als weitgehende
Befundnormalisierung.

Einschatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Sie
empfindet die Relation zwischen Aufwand und Ergebnis in jedem Fall als
lohnenswert. Sie ist sehr zufrieden und das Ergebnis hat ihre Vorstellungen
sogar bei weitem Ubertroffen. Das asthetische Ergebnis hat sich zu ihrer
vollsten Zufriedenheit verbessert.

Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde keine durchgeflnhrt.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem
deutlichen Ruckgang der Lasion.

91



4.1.16 T.T.
Alter: 23

Geschlecht: mannlich

Lage: Es handelt sich hier um eine ausgedehnte Malformation des gesamten
unteren Gesichtsdrittels links. Sie reicht vom Ohr abwarts bis in den
Halsbereich, infiltriert die Halfte der linken Unterlippe, die linke Wange und
Zunge.

Klinisch sichtbare GréBe: Die Ausdehnung betragt in etwa 20 x 20 cm.
Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lasion imponiert als derbe bis
harte, nicht druckdolente, plane und nicht uberwarmte Veranderung, die nicht
verschieblich gegen die Unterlage ist.

Kolorit vor der Behandlung: Das Kolorit war dunkelblau.

Schwellung vor der Behandlung: Die Schwellung manifestierte sich schon
seit der Geburt.

Beschwerden vor der Behandlung: Als Beschwerden empfindet der Patient
nur die asthetische Einschrankung. Seit seinem achten Lebensjahr kam es zu
einem Stillstand des Wachstums.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Schon seit seiner Geburt
manifestierten sich auch die in Zusammenhang stehenden Beschwerden, in
diesem Falle die eingeschrankte Asthetik.

Entwicklung der Beschwerden: Seit dem achten Lebensjahr gibt es keine
Progression im Wachstum.

Prétherapeutische Bildgebung: Die Malformation infiltriert Subkutis,
Muskulatur und Schleimhaut im Bereich des Gesichtes links und ist nicht scharf
abgrenzbar.

Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurden zahlreiche Eingriffe
durchgefuhrt, bevor der Patient eine Sklerosierungstherapie durchfuhren lief3.
Die genaue Anzahl konnte er nicht mehr genau angeben. Im Bereich der Ober-
und Unterlippe wurde eine Resektion durchgefuhrt, ebenso im Bereich der
Wange und des Halses. Es wurden 15-16 Laserbehandlungen durchgefuhrt.
Zwischen dem ersten und achten Lebensjahr wurden Magnesiumimplantate

eingesetzt, die nicht wieder entfernt wurden.
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Verlauf und Ergebnis der Behandlungen: Die zahlreichen Eingriffe
hinterlie3en Narben, die aber inzwischen fast verblasst sind. Hinzu kam eine
Facialisparese. Das Ergebnis wurde zwar von mal zu mal besser, erreichte aber
nie einen Grad der absoluten Zufriedenheit. Das Druckgefihl beim Vasalva-
Manover war deutlich ausgepragt. Der Patient empfand keinen Unterschied in
der posttherapeutischen Grofe; der einzige Unterschied bestand in der
resezierten Unterlippe und darin, dass die Lasion etwas flacher wurde.
Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: Es wurde eine einmalige
Sklerosierungstherapie durchgefuhrt, wobei insgesamt 3ml Ethanol 96%
verwandt wurden.

Lasertherapie: In TUbingen wurde keine Lasertherapie durchgefuhrt.
Insgesamt kam es aber zu Therapien mit drei verschiedenen Lasern. Etwa an
die zwanzig Behandlungen wurden laut Patient durchgefuhrt, die alle zu einer
Verbesserung des Kolorits fuhren sollten. Sie waren jedoch erfolglos.
Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Der Patient
beklagte sich weder Uber Schmerzen noch Uber Schwellungen.

Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Es gab keine Komplikationen.
Der asthetische Zustand veranderte sich jedoch nicht.

Beschwerden: Der Patient beschreibt seinen Zustand als unverandert.
Einschatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Er empfand
die Relation des Aufwandes zum Ergebnis nicht als lohnenswert. Das
asthetische Ergebnis war nicht zufrieden stellend und er hat es auch nicht in
dieser Form erwartet. Insgesamt ist er unzufrieden und enttauscht.
Posttherapeutische Bildgebung: Es ist eine punktuelle Signalanderung
festzustellen, jedoch keine signifikante GroRenanderung.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu keiner
markanten Veranderung des Befundes und damit zu einem Konstantbleiben der

Malformation.
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4.1.17 K W.
Alter: 67
Geschlecht: weiblich

Lage: Die Gefalmalformation befindet sich an der Unterlippe.

Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lasion ist verschieblich gegen
die Unterlage, von weicher Konsistenz und erhaben. Sie weist eine
Druckdolenz auf. Ein Pulsieren ist nicht vorhanden.

Kolorit vor der Behandlung: Die Lasion weist ein blauliches Kolorit auf.
Schwellung vor der Behandlung: Es ist seit jeher eine Schwellung
vorhanden.

Beschwerden vor der Behandlung: Die Patientin litt unter Schmerzen und
unter einer standigen Angst, sich auf die Malformation zu beilden. Dies
passierte ihr auch sehr oft. Nach dem Verlust der Zahne und mit der
Eingliederung einer Totalprothese empfand sie die Lasion als noch viel
unangenehmer.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Schon seit der Geburt
manifestierte sich die Malformation.

Entwicklung der Beschwerden: Eine Potenzierung mit Verlust der Zahne und
Eingliederung einer Totalprothese.

Behandlung vor der Sklerosierung: Es wurde keine Behandlung vorher
durchgefuhrt.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: In Tubingen wurde eine einmalige
Sklerosierungstherapie durchgefuhrt. Dabei wurde Aethoxysklerol 3% perkutan
in das Lippenrot der Unterlippe injiziert. Ebenso fand eine Koagulation mit
Umstechung statt.

Lasertherapie: Eine einmalige interstitielle Lasertherapie mit dem Nd:YAG-
Laser im Bereich der Unterlippe und der Wange links.

Posttherapeutische Veranderungen in den ersten 2 Wochen: Die Patientin
wies keine Schmerzen auf, jedoch eine deutliche Schwellung, die in etwa das
doppelte Ausmal} des Ausgangsbefundes darstellte. Das Kolorit wurde rosiger.
Weiterer Verlauf in den folgenden 6 Wochen: Die Schmerzen und die

Schwellung klangen vollstandig ab, die Farbe verbesserte sich noch mehr.
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Beschwerden: Die Patientin beschreibt ihren Zustand als weitestgehende
Befundnormalisierung.

Einschédtzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Das
Ergebnis wurde erwartet und die Patientin ist mit dem Ergebnis insgesamt sehr
zufrieden. Die Relation des Aufwandes zum Ergebnis hat sich fir sie in jedem
Falle gelohnt.

Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem

Ruckgang der Lasion.
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4.1.18 H.S.
Alter: 60
Geschlecht: weiblich

Lage: Es handelt sich hierbei um eine Malformation im Bereich des vorderen

Zungenkorpers, der Zungenunterseite und des Zungenrandes auf der rechten
Seite. Man kann hier zwischen zwei Raumforderungen unterscheiden, wobei
die eine sich auf der rechten oberen Zungenhalfte befindet und etwas kleiner
ist, die andere auf der Zungenunterseite rechts lokalisiert ist und mit der ersten
Raumforderung kommuniziert.

Klinisch sichtbare GroBe: Die Lasion im Bereich der Zungenunterseite misst
etwa 5x5 cm, die andere Raumforderung ist mit etwa 1,5 x 1 cm kleiner.
Klinischer Befund vor der Behandlung: Die Lymphknoten sind beidseits mit
etwa 1cm vergrofRert, jugulodigastrisch imponieren weitere Lymphknoten. Die
kleinere Lasion der Zungenhalfte erscheint als gro3e weiche, kugelformige
Raumforderung mit intakter Oberflache und Verschieblichkeit gegen die
Unterlage. Die etwas groRere Raumforderung imponiert als grofer,
exophytischer, weicher, dunkelblauer Knoten mit Verkleinerung auf Druck. Die
Lasionen sind beide erhaben, nicht dberwarmt und druckdolent.

Kolorit vor der Behandlung: Die Lasion besal} ein dunkelviolettes Kolorit, das
bei Flllung sogar ins Schwarze Uberging.

Schwellung vor der Behandlung: In der gro3eren Lasion kam es wahrend er
letzten 25-30 Jahren zu Schwellungen. In den letzten Jahren dauerte der
Entleerungsprozess langer als friher.

Beschwerden vor der Behandlung: Es kam zu periodischer Vergrolerung
der rechten Zungenhalfte mit vorhandener Druckschmerzhaftigkeit und
zusatzlich vermehrtem Zungenbei3en. Die Patientin war beim Reden sehr
eingeschrankt, litt unter Schwellung beim Vasalva-Manover und wies auch eine
Beruhrungsempfindlichkeit auf.

Zeitpunkt des Auftretens der Beschwerden: Der groRere Anteil zeigte
Beschwerden vor 25-30 Jahren, der kleinere erst spater.

Phleboliten: Es sind keine Phleboliten vorhanden.
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Prédtherapeutische Bildgebung: Es handelt sich um eine makrozystische
Lasion, die aus zwei Zysten besteht. Sie ist intramuskular im Bereich der
Zungenspitze lokalisiert und sehr gut abgrenzbar. Ihre Grdélie betragt 2,3cm x
1,2cm x 1,1cm.

Behandlung vor der Sklerosierung: Man wollte die Patientin operieren, doch
sie weigerte sich.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: In  Tubingen wurde 1
Sklerosierungstherapie mit 0,4ml Ethanol 96% durchgefuhrt.
Posttherapeutische Verdnderungen in den ersten 2 Wochen: Es imponierte
eine deutliche Schwellung, die in etwa das doppelte Ausmall des
Ausgangsbefundes aufwies. Hinzu kamen starke Schmerzen. Das Kolorit ging
ins Dunkelblaue bis Schwarze Uber. Die Patientin beschreibt eine
eingeschrankte Redefahigkeit.

Weiterer Verlauf in den folgenden 2 Monaten: Es kam zu einem Abklingen
aller Beschwerden und zu einer deutlichen Verkleinerung der Malformation. Das
Kolorit nahm ganzlich die Schleimhautfarbe an.

Beschwerden: Die Patientin beschreibt ihren Zustand als weitgehende
Befundnormalisierung.

Einschatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Die
Beschwerden sind komplett zurlickgegangen. Die Patientin empfindet das
Verhaltnis der Ergebnisse zum Aufwand als absolut lohnenswert und ist sehr
zufrieden.

Posttherapeutische Bildgebung: Es wurde keine durchgeflhrt.
Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einem

deutlichen Rickgang der Lasion.
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Abbildung 7: Klinisches Bild nach der Sklerosierung
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4.1.18 B.O.
Alter: 25

Geschlecht: weiblich

Lage: Es handelt sich um eine ausgedehnte, vendse Malformation der rechten
Gesichtshalfte mit Beteiligung der Orbita, der Wange, der Mundhohle und des
Pharynx.

Phleboliten: Es sind keine Phleboliten vorhanden.

Prédtherapeutische Bildgebung: Die gesamte rechte Gesichtshalfte ist
betroffen. Die Malformation infiltriert Kutis, subkutanes Fettgewebe und
Muskulatur. Fossa infratemporalis, Pterygoidloge und die Schleimhaut des
Oropharynx sind betroffen. Sie ist nicht scharf abgrenzbar. Ihre Morphologie ist
mikro- und makrozystisch und die Ausdehnung betragt 14cm x 7cm x 6cm.
Behandlung vor der Sklerosierung: In der Kindheit sind chirurgische
Reduktionen in Tubingen durchgefuhrt worden.

Durchgefiihrte Therapie in Tiibingen: Es wurden 6 mal Sklerosierungen der
grolRen, vendsen Kavernen der rechten Gesichtshalfte durchgefuhrt, wobei
jeweils

2-5 ml Ethanol 96% injiziert wurden. Lediglich in einer Sitzung wurde ein
geringeres Volumen von 0,5 — 1,5 ml verwandt.

Posttherapeutische Bildgebung: Es ist eine deutliche Reduktion der Grole
zu erkennen. Die posttherapeutische Ausdehnung betragt 12cm x 6cm 4,5 cm.
Es fallt eine Abnahme der lokalfordernden Anteile auf, die mit einem Erschlaffen
der prallen Anteile einherging. Es ist eine signifikante Hypointensitat des
Signals in den sklerosierten Gebieten zu erkennen.

Beschwerden: Es kam zu einer deutlichen Verbesserung.

Einschatzung des Patienten insgesamt nach der Behandlung: Die
Patientin empfindet das Verhaltnis Aufwand zu Ergebnis als absolut
lohnenswert und gibt eine asthetische Verbesserung an. Sie ist insgesamt sehr
zufrieden.

Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie: Es kam zu einer
Volumenreduktion mit deutlichem Restbefund.

99



7 N o o . P

Abbildung 8: O.B. im Alter von 4 Jahren
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Idung 9: Patientin vor Beginn der Sklerosierungstherapie im Alter
von 21
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Abbildung 10: Patientin im Alter von 23
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Abbildung 11: Patientin im Alter von 24
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4.2. Auswertung der Patientenprofile

4.2.1 Geschlecht

14

12 +

10 1

Anzahl

mannlich weiblich

Abbildung 12: Geschlechtsverteilung zum Zeitpunkt der ersten
Sklerosierung

n =19 Patienten
Bei der Erfassung der 19 Patienten ergab sich die in Abbildung 12 dargestellte

Altersverteilung zum Zeitpunkt der ersten Sklerosierung. Es wurden 12
mannliche (66,6%) und 7 weibliche (36,9%) Patienten behandelt.
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4.2.2 Alter
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Abbildung 13: Altersverteilung zum Zeitpunkt der ersten Sklerosierung
n =19 Patienten

Es ist zu erkennen, dass bei den hier behandelten Patienten 31,3%

im Alter
von 60-70 erstmalig sklerosiert wurden; 21% befanden sich im Alter zwischen
20 - 30.
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4.2.3 Verteilung der Malformationen
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Abbildung 14: Anatomisch regionale Verteilung der
Malformationen auf den Korper
(Mehrfachnennungen moglich)

n = 18 Patienten

Abbildung 14 stellt die Verteilung der Malformationen auf die Korperoberflache
dar. Im untersuchten Krankengut von n = 18 Patienten ist die Uberwiegende
Anzahl der Malformationen im Bereich des Kopfes lokalisiert.

Die Malformationen in Bereich des Halses vergesellschafteten sich in diesem
Patientengut in den meisten Fallen mit Malformationen im Bereich des Kopfes,
traten somit seht selten isoliert auf.

105



4.2.4 Verteilung der Malformationen extraoral — intraoral
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Abbildung 15: Verteilung der Malformationen im Kopfbereich
Extraoral und intraoral

n = 17 Patienten

Abbildung 15 gibt einen Uberblick (ber die extraorale und intraorale
Lokalisation der Malformationen im Kopfbereich. Bei 35% (n=6) der Patienten
im untersuchten Krankengut manifestieren sich die Malformationen extraoral.
Bei 30% (n=5) der untersuchten Patienten lokalisieren sich die Malformationen

intraoral und bei 35% (n=6) extra- und intraoral.
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4.2.5 Zeitpunkt der Erstmanifestation
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Geburt Kleinkindalter Erw achsener nicht mehr genau
zuzuordnen

Abbildung 16: Zeitpunkt der Erstmanifestation der Beschwerden
laut Patientenangaben
n=18

50 % der Patienten, und damit der grofte Anteil des Patientengutes (n=9), gab
den Zeitpunkt der Erstmanifestation bei der Geburt an.

Bei 16% (n=3) wurde das Kleinkindalter genannt und bei nicht 22% (n=4) erst
das Erwachsenenalter.

11% (n=2) konnten den Zeitpunkt nicht mehr eindeutig zuordnen.

107




4.2.6 Kolorit der Malformation
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Abbildung 17: Kolorit der Malformation vor der Behandlung
(Mehrfachnennungen moglich)
n=18

Abbildung 17 zeigt deutlich, dass das vorherrschende Kolorit der
Malformationen mit 55,5% (n=10) blau ist.

Ein rotes Kolorit wurde bei 16% (n=3) Patienten angegeben.

Bei 38% ist kein anderes Kolorit als das der umgebenden Gewebe zu
erkennen. Es handelt es sich hier um Malformationen mit hautfarbenen Kolorit.
Bei nur einem Patienten (5%) wurde eine violette Farbe der Lasion angegeben.

Bei einigen Patienten imponierte nicht eindeutig eine einzige Farbe. Hier sollten
die roten Lasionen besonders hervorgehoben werden, die meistens mit dem

blauen Kolorit vergesellschaftet sind.
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4.2.7 Verteilung der klinischen Befunde der Malformationen
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Abbildung 18: Verteilung der klinischen Befunde der

Malformation anhand von

Patientenangaben

(Mehrfachnennungen moglich)

n=18
Abbildung 18 gibt eine Ubersicht der klinischen Befunde der Malformationen,
die anhand von subjektiven Kriterien der Patienten zusammengestellt wurden.
Man erkennt deutlich, dass die Angabe Erhabenheit von 55% des
Patientengutes, und damit dem groften Anteil (n=10), gemacht wurde.
Mit 50% empfand ein annahernd ebenso grofRer Anteil des Kollektivs (n=9) die

Malformationen  als schwammig, jeweils 44% der Patienten(n=8) als
prallelastisch und druckdolent.
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38% (n=7) stellen den Anteil der Patienten dar, die eine weiche Konsistenz
der Malformationen beschrieben.

Die Angaben kompressibel, verschieblich gegen die Unterlage und derb/ hart
wurden von jeweils 27% des Patientengutes (n=5) gemacht.

Plane Malformationen wurden bei nur 22% (n=4) Patienten manifest.

Einen sehr geringen Anteil bei den Angaben der Befunde stellen die
uberwarmte Malformation mit 11% (n=2) und die pulsierende Malformation mit
16% (n=3) dar.

Zu beachten ist hier, dass Mehrfachnennungen moglich sind.
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4.2.8 Verteilung der Beschwerden der Patienten vor der Sklerosierung
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Abbildung 19: Verteilung der Beschwerden der Patienten
vor der Sklerosierung laut

Patientenangaben

(Mehrfachnennungen moglich)
n=8

Aus Abbildung 19 werden die subjektiven Beschwerden der Patienten
ersichtlich.

In den meisten Fallen stellten diese Beschwerden auch den
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eigentlichen Behandlungsgrund dar. Man sollte beachten, dass alle Patienten
mehr als nur eine Beschwerde angaben.

Funktionelle Einschrankungen, Asthetische Einschrénkungen, Schmerzen und
Schwellungen imponieren besonders bei den Beschwerdebildern der
Patienten. In Abbildung 20 werden die funktionellen Einschrankungen naher
differenziert.

4.2.9 Verteilung der funktionellen Einschrankungen
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Abbildung 20: Verteilung der funktionellen Einschrankungen
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anhand von
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(Mehrfachnennungen moglich) n=18
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Abbildung 20 verdeutlicht, dass Sprach- und Schluckstérungen, Behinderung
der oberen Pharynx- und Atemwege, vermehrtes Zungenbeilen und
Atemgerausche in dem hier behandelten Kollektiv die Mehrzahl der
funktionellen Einschrankungen darstellen. Man sollte beachten, dass die
Lokalisation der Malformation und damit die Raumforderung der Lasion
mafgeblich fur eventuell auftretende funktionelle Einschrankungen sind.

Die folgende Abbildung 21 soll eine Ubersicht der Einschrankungen bezogen

auf Sehen, Kauen, Hoéren, Atmen, Sprechen und Schlucken darstellen.

Anzahl

Sehen Horen Kauen Atmen Schlucken und
Sprechen

Abbildung 21: Verteilung der funktionellen Einschrankungen
bezogen
auf Sehen, Horen, Kauen, Atmen, Schlucken und
Sprechen
(Mehrfachnennungen maglich)

n=8§8
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Es ist hier deutlich eine vermehrte Einschrankung im Bereich des Schluckens
und Sprechens festzustellen, ebenso sind die Einschrankungen im Bereich des

Atmens nicht unerheblich.

4.2.10 Vorangegangene Therapien vor der Sklerosierung
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Abbildung 22: Vorangegangene Therapien vor der Sklerosierung
(Mehrfachnennungen moglich)
n=18

Bei 50% (n=9) des Patientengutes wurde keine anderen Behandlungen vor
der Sklerosierung durchgefuhrt. Bei 38% (n=7) kam es zu Operationen, bei
27% zu Laserbehandlungen. Diese Therapieformen stellen somit die am
haufigsten eingesetzten dar.

Embolisationen und medikamentdse Therapien wurden bei nur jeweils 5%

(n=1) des Kollektivs verwendet.
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4.2.11 Anzahl der Behandlungen vor der Sklerosierung
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Abbildung 23: Anzahl der Behandlungen vor der Sklerosierung
n=_§8

Abbildung 23 =zeigt deutlich eine breite Facherung in der Anzahl der
vorhergegangenen Behandlungen. Zu einer 2- ,4- ,5- und 6-maligen Therapie
kam es bei jeweils 12% der Patienten. Bei 25% wurde nur einmal behandelt.
25% konnten keine genauen Angaben machen.

Zu beachten ist bei dieser Ubersicht, dass es sich hier nur um n=8 Patienten,
somit 44% des gesamten Patientenkollektivs, handelt, bei denen es zu

Therapien vor der Sklerosierung kam.
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4.2.12 Ergebnisse der zuvor erfolgten Behandlungen
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Abbildung 24: Ergebnisse der zuvor erfolgten Behandlungen
anhand von Patientenangaben
(Mehrfachnennungen maglich)
n=_§8

Es ist hier deutlich ersichtlich, dass ein Hauptproblem der verschiedenen
Behandlungen, die vor der Sklerosierung stattgefunden haben, die Narben mit
62% sind. Ebenso litten 50% an Nervschadigungen.

Zu einer Reduktion der GroRe und zu einer Verbesserung des Kolorits kam es
bei jeweils 50% der Patienten.

Eine eindeutige Verbesserung der Asthetik konnten nur 16% angeben.

Sensibilitatsstdrungen und eine Verschlechterung der Asthetik waren

verschwindend gering.

Mogliche Mehrfachnennungen sollten beachtet werden.
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4.2.13 Anzahl der durchgefiihrten Sklerosierungen
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Abbildung 25: Anzahl der durchgefiihrten Sklerosierungen
n=18

Abbildung 25 zeigt, dass bei der Mehrheit der Patienten, bei 50%, eine
einmalige Sklerosierung durchgefuhrt wurde. Bei 27% kam es zu 2
Sklerosierungen, bei 11% zu 4 und bei einem Patienten zu 3. Bei einem wurde

keine Sklerosierung durchgefuhrt- hier wurde nur interstitiell gelasert.
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4.2.14 Verteilung der posttherapeutischen Veranderugen in den
ersten 2 Wochen
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Abbildung 26: Verteilung der posttherapeutischen Veranderungen
In den erstem 2 Wochen anhand von
Patientenangaben

(Mehrfachnennungen moglich)
n=18

Abbildung 26 stellt die posttherapeutischen Veranderungen dar, die unmittelbar
nach der Sklerosierung in den ersten beiden Wochen aufgetreten sind.

Es imponierte bei 77% (n=14) der Patienten eine deutliche Schwellung, die in
allen Fallen das doppelte Ausmall} des Ausgangsbefundes darstellte. Bei 61%

(n= 11) kam es zu ausgepragten Schmerzen und bei 38% zu
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Farbveranderungen der Malformationen. Nur bei einem Patienten trat eine
Nekrose auf.

Bei allen untersuchten Patienten, die sich mehr als einmal einer
Sklerosierungstherapie unterzogen, manifestierten sich die beschriebenen
Veranderungen bei den nachfolgenden Behandlungen in einer verstarkten
Form.

Sensibilitatsstérungen traten bei nur einem Patienten auf, zu Nervenausfallen

kam es Uberhaupt nicht.
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4215 Verteilung der posttherapeutischen Veranderungen in den
folgenden 6 Wochen
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Abbildung 27: Verteilung der posttherapeutischen Veranderungen
in den folgenden 6 Wochen anhand von

Patientenangaben
(Mehrfachnennungen moglich)
n=18
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Abbildung 27 =zeigt die weitere Entwicklung der Veranderungen in den
folgenden 6 Wochen, die nach eigenen Aussagen der Patienten gemacht
wurden.

Es kam zu einem nahezu vollstandigen Abklingen der Schmerzen und
Schwellungen nach diesem Zeitraum.

66% (n=12) der Patienten gaben eine Verkleinerung der Malformation an, 50%
(n=9) eine damit einhergehende asthetische Verbesserung.

27% (n=5) stellten eine Verbesserung des Kolorits fest.

FUr nur 3 Patienten hat sich der Befund im wesentlichen nicht verandert und bei
einem Patienten hinterlie} die Therapie laut eigenen Angaben eine Narbe.
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4.2.16 Entwicklung der Beschwerden nach der Sklerosierung
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Abbildung 28: Entwicklung der Beschwerden nach der
Sklerosierung
anhand von Patientenangaben
n=19

Abbildung 28 zeigt, wie die Patienten die Entwicklung der Beschwerden nach
Abschluss der Therapien empfanden. Es wird deutlich, dass fir 32% (n= 6) der
Patienten eine weitgehende Befundnormalisierung eingetreten ist. 27% (n=5)
empfanden eine deutliche Verbesserung und 27% (n=5) immer noch eine
geringe Verbesserung. Somit geben 86% des Patientenkollektivs eine

Verbesserung der Beschwerden im weitesten Sinne an.
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Bei nur 16% (n=3) wurde ein unveranderter Zustand angegeben. Diese
Patienten sind alle gewillt, sich einer erneuten Sklerosierungstherapie zu
unterziehen, da sie vorher darUber aufgeklart wurden, dass eine einmalige
Sklerosierung nicht das erwinschte Ergebnis bringen wirde. Zu einer

Verschlechterung kam es bei keinem Patienten.

4.2.17 Klinischer Untersuchungsbefund nach Abschluss der Therapie

16

14

12

10

0

Rickgang der Lasion Konstantbleiben der Lasion VergroRerung der Lasion

Abbildung 29: Klinischer Untersuchungsbefund nach Abschluss
der Therapie anhand von Patientenangaben
n=19

Abbildung 29 zeigt deutlich eine Ubersicht des klinischen Befundes nach der
Therapie. Bei 79% (n=14) kam es zu einem Ruckgang der Lasion, 26% (n=>5)
gaben ein Konstantbleiben der Malformation an. Eine Vergroflerung im

Anschlul} an die Sklerosierungstherapie empfand kein Patient.

123



4.2.18 Zufriedenheit der Patienten nach Abschlul der Behandlung

Anzahl

Relation Aufwand/ Ergebnis Asthetische Verbesserung Insgesamt zufrieden Insgesamt unzufrieden
lohnenswert

Abbildung 30: Zufriedenheit der Patienten nach Abschlu der
Behandlung
(Mehrfachnennungen moglich)
n=19

Abbildung 30 stellt die Zufriedenheit der Patienten mit der
Sklerosierungstherapie dar. Fir 84% war die Relation Aufwand/ Ergebnis
lohnenswert, da es sich bei der Sklerosierung um einen nicht sehr invasiven
Eingriff handelt.

68% (n=13) des Patientenkollektives waren insgesamt mit dem Ergebnis
zufrieden. 37% (n=7) gaben eine asthetische Verbesserung an.

31% (n=6) des Patientengutes waren mit dem Ergebnis insgesamt unzufrieden.

Es sollten mogliche Mehrfachnennungen beachtet werden.
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4.3 MRT-Auswertung
4.3.1 Praoperativ

4.3.1.1 Von der Malformation infiltrierte Gewebsschichten
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Abbildung 31: Gewebsschichten, die von der Malformation
infiltriert werden
(Mehrfachnennungen moglich)
n=18

Abbildung 31 stellt die Gewebsschichten, die in unserem Patientenkollektiv von
den Malformationen betroffen sind, dar. Das Diagramm veranschaulicht eine
ausgeglichene Verteilung aller Gewebsschichten, wobei das Fettgewebe
(77,8%), die Muskulatur (72,2%) und die Subkutis (66,7%) am haufigsten

betroffen waren. Eine Mehrfachnennung muss zur Kenntnis genommen
werden.
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4.3.1.2 GroRe der Malformation
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Abbildung 32: GroRe der Malformation
n=14

Abbildung 32 stellt die GroRe der Malformationen dar. Der Grol3teil der
Lasionen (42,9%) wies eine Ausdehnung von unter 20 cm?. Jeweils 28,6%
waren bis zu bzw. Uber 60 cm?® grol3. Hier muss beachtet werden, dass nicht bei
allen Malformationen eine genaue Abmessung moglich war, bedingt durch ihre
grol3e und infiltrierende Ausdehnung.
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4.3.1.3 Phleboliten
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Abbildung 33: Manifestation von Phleboliten
n=18

Laut Abbildung 33 weisen 44,4% unseres Patientenkollekivs Phleboliten auf,
bei 55,6% wurden keine manifest.
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4.3.1.4 Morphologie der Malformation
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Abbildung 34: Morphologie der Malformation
n=18

Mehrfachnennungen moglich

Abbildung 34 veranschaulicht, dass die umschrieben abgrenzbaren
Malformationen mit 50% genauso haufig in unserem Patientenkollektiv vertreten
waren wie die diffus infiltrierenden (50%). 55,6% der Lasionen erschienen
makrozystisch, 22,1% mikrozystisch, wobei hier beachtet werden muss, dass

einige Malformationen sowohl makro- als auch mikrozystisch imponieren.
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4.3.2. Postoperativ
4.3.2.1 GroBenanderung
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Abbildung 35: GroRenanderung nach der Sklerosierung in der MRT
n=10

Abbildung 35 veranschaulicht, dass bei 70% der Patienten postoperativ keine
GrolRenanderung stattgefunden hat. Bei 30% konnte eine signifikante
Anderung festgestellt werden. Zu beachten ist, dass postoperative MRTs nur

bei 10 Patienten durchgefuhrt wurden.
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4.3.2.2 Signalanderung
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Abbildung 36: Signalabnahme nach der Sklerosierung
n=10

Abbildung 36 veranschaulicht sehr deutlich bei 100% der 10 postoperativ

durchgefuhrten MRTs eine signifikante Signalabname der behandelten Areale
in Folge der stattgefundenen Fibrosierung.
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4.3.3 Verhaltnis scharf begrenzter Malformationen zu diffus

infiltrierenden in Bezug zu ihrem Ergebnis

Es ist deutlich zu erkennen, dass 90% der scharf-begrenzten Malformationen

im Anschluss an die Sklerosierung ein gutes Endergebnis aufweisen konnten.
Im Gegensatz dazu kam es bei den diffus-infiltrierenden Lasionen nur bei 16%
zu einem positiven Endergebnis. Die Bedeutung der Morphologie der

Malformation Iasst sich aus diesem Zusammenhang eindeutig ableiten.
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5. Diskussion

Vaskulare Anomalien manifestieren sich mit einem breiten Spektrum klinischer
Krankheitsbilder und erfordern ein sehr differenziertes sowohl diagnostisches
als auch therapeutisches Vorgehen (89). Erst durch eine gezielte und korrekt
durchgefuhrte Diagnostik kdnnen die einzelnen Anomalien einer effektiven
Behandlung zugefuhrt werden (46). Dies stellt eine Herausforderung fur die
betreuenden und behandelnden Arzte dar.

In der vorliegenden Analyse wurden 19 ausgewahlte Patienten, die sich
am Universitatsklinikum Tubingen mit vaskularen Malformationen vorstellten,
retrospektiv anhand von Behandlungsunterlagen und personlichen Angaben
untersucht. Ziel dieser Studie war es, einen Uberblick (iber die Beschwerden
der Patienten pra- und posttherapeutisch und die Ergebnisse der
Sklerosierungsbehandlungen zu gewinnen. Auch sollten die pra- und
posttherapeutische MRT-Untersuchungen ausgewertet werden. Ferner sollte
die personliche Einschatzung der Patienten Uber die Ergebnisse der
Behandlung und ihre Zufriedenheit erhoben werden.

Die Ergebnisse der retrospektiven Analyse der Behandlungsunterlagen
beziehen sich nur auf 19 Patienten, stellen somit keine reprasentative Anzahl
dar. Es handelt sich hier um eine deskriptive Analyse unseres Patientengutes
zwischen 2001 und 2005.

Im untersuchten Patientenkollektiv zeigte sich, dass das mannliche
Geschlecht mit 12/19 (66,6%) deutlich haufiger betroffen war als das weibliche
Geschlecht mit 6/19 (36,9%). Dies entspricht etwa einem Verhaltnis von 2:1.
Andere Studien geben hier eine 1:1 Verteilung an (59). Diese Inkongruenz im
Ergebnis hangt mit dem kleinen Patientenkollektiv zusammen.

Die Gruppe der 60-70 jahrigen stellt mit 31,3% den groften Anteil der
Patienten dar, die zum ersten Mal sklerosiert wurden. Dieser Wert ergibt sich
eventuell aus den vorhergehenden jahrelangen Behandlungen und Therapien,
die zu keinem zufrieden stellenden Ergebnis fihrten oder der Angst, sich
uberhaupt behandeln zu lassen. Bei der zweitgrof3ten Gruppe handelt es sich
um Patienten im Alter zwischen 20 und 30. Dies entspricht auch dem Alter, in

dem sich venose Malformationen manifestieren.
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Die Uberwiegende Anzahl der Malformationen bei den hier untersuchten
Patienten war im Bereich des Kopfes lokalisiert (83,3%). Malformationen im
Bereich des Halses traten in den meisten Fallen mit Lasionen des Kopfes auf,
somit sehr selten isoliert. Dies stimmt mit den Angaben anderer Berichte
uberein, die vor allem fur vendse Malformationen eine erhdhte Inzidenz im
Kopf- Halsbereich angeben (10,72).

Eine genauere Differenzierung in extra- und intraoral gelegene Lasionen
fuhrte zu einer ausgewogenen Verteilung. Diese wird in der Literatur bestatigt
(10). Bei jeweils 35% der Patienten manifestierten sich die Malformationen
jeweils extra- und intraoral, bei 30% des Patientenguts trat eine kombinierte
Form auf. Hier sollte man auch auf die spezielle Problematik dieser Lokalisation
hinweisen. Zum einen bedeuten die extraoralen Malformationen eine erhebliche
asthetische Beeintrachtigung fur den Patienten, zum anderen kdnnen intraorale
Lasionen zu deutlichen funktionellen Einschrankungen flhren. Dies konnte
durch unsere Studie belegt werden. 61,1% der Patienten gaben asthetische
Einschrankungen, 50% funktionelle Beschwerden im Rahmen der Befragung
an. Diese beiden Punkte stellten somit zwei der Hauptbeschwerdepunkte dar.
Hinzu kamen Schmerzen, die von 55% des Kollektivs angegeben wurden.
Weitaus weniger haufig manifestierten sich Schwellungen, Schwellungen bei
Vasalva-Mandver (38,8%) oder ein Fremdkorpergefuhl. Diese Angaben
spiegeln sich auch in anderen Studien wieder (10, 101,103). Man sollte
beachten, dass sich die Beschwerden auch nach der Gro3e und der Infiltration
unterschiedlicher Gewebe der Malformation richten.

Die Asthetik wird deutlich durch die Farbe der Lasion beeinflusst, die von 55%
als blau angegeben wurde. Ein nicht unerheblicher Teil charakterisierte sie als
hautfarben (38,8%). Diese Patienten wiesen eine Lasion in tieferen
Gewebsschichten auf. Die asthetische Einschrankung, die von den meisten
Patienten beklagt wird, wird maf3geblich von der blauen Farbe bestimmt und
stellt fur sie ein grol3es Problem dar.

Im Zusammenhang mit dem Kolorit der Lasionen sollte nicht aulRer Acht
gelassen werden, dass bei der klinischen Beurteilung und Untersuchung einer

Malformation die Farbe ein Indiz fiir die Art der Malformation sein kann; so ist
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die vendse Malformation durch eine blauliche Farbe charakterisiert, wahrend
etwa lymphatische Lasionen kein abgrenzbares Kolorit zur Haut aufweisen (1).

Funktionelle Einschrankungen waren in unserem Patientenkollektiv vor
allem beim Sprechen und Schlucken gegeben (33%), gefolgt von
Atemstorungen (22,2%) und Kaueinschrankungen (11,1%). Sie ergeben sich
aus der vorwiegenden Lokalisation der hier untersuchten Malformationen im
Kopf- und Halsbereich. Das Auftreten dieser funktionellen Einschrankungen in
Zusammenhang mit Lasionen des kranio-fazialen Bereiches wird auch in der
Literatur angegeben (46, 47,10).

Klinische Befunde, die von den Patienten selbst in Zusammenhang mit
den vaskularen Malformationen angegeben wurden, stellten eine Erhabenheit
bei 55%, eine Prallelastizitat und Druckdolenz bei jeweils 44,4% und eine
Schwammigkeit bei 50% dar. Andere Befunde traten laut Angaben in deutlich
geringerem Male auf. Hier muss beachtet werden, dass diese Angaben nicht
von medizinisch geschultem Personal gemacht wurden, sondern eine rein
subjektive Aussage der Patienten darstellen. In der Literatur werden vendse
Malformationen als weich, kompressibel, nichtpulsierend und schwammig
beschrieben (10,46). Arteriovendse Malformationen weisen ein Pulsieren, eine
Roétung und lokale Uberwarmung auf (78). Lymphatische Lasionen imponieren
mit einer gummiartigen, zystischen Konsistenz. Es ist deutlich zu erkennen,
dass schon eine exakte klinische Untersuchung maRgeblich zu einer richtigen
Diagnose, und damit der richtigen Therapie, beitragen kann.

Der grofdte Anteil der Patienten (50%) aus unserem Patientenkollektiv
gab an, die Beschwerden seit Geburt zu haben. Bei 22,2% manifestierten sie
sich erst im Erwachsenenalter, bei nur 11,1% im Kindesalter. Die Angaben
korrelieren mit der Tatsache, dass venose Malformationen schon bei der Geburt
angelegt sind. Die GroRenzunahme erfolgt proportional zum Wachstum des
Kindes, kann aber auch durch Traumata oder hormonelle Umstellungen
stimuliert werden (46,120). Insofern ist der Zeitpunkt des Auftretens der
Beschwerden nicht genau vorherzusagen. Die Beschwerden kdnnen aber mit

den Jahren betrachtlich an Symptomatik zunehmen, verursacht durch die
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zunehmende Grof3e. Diese Tatsache wurde von den in unserer Studie
untersuchten Patienten bestatigt.

Der Sklerosierungstherapie, der sich 18 der 19 Patienten im Rahmen
dieser Untersuchung unterzogen, gingen bei 50% keine anderen Therapien vor.
Die Sklerosierungstherapie stellte fur sie den ersten Eingriff dar. Bei 38,8%
wurden vorher operative Eingriffe durchgefuhrt, bei 27,7%
Laserbehandlungen. Nur jeweils 5% erfuhren vorher eine medikamentdse
Therapie oder eine Embolisation. Es handelte sich hierbei bei 25% um eine,
bei jeweils 12% um 2,4,6 Interventionen. Eine ahnliche Verteilung bei der
Behandlung von Malformationen vor der Sklerosierung wird auch in anderen
Studien aufgezeigt (118,125). Auch hier stellt die chirurgische Resektion den
Grolteil der durchgeflihrten Therapien dar.

Die Folgen dieser Behandlungen wiesen eine grof3e Bandbreite auf. Die
haufigste Komplikation vorangegangener Behandlungen waren bei 62% der
vorher behandelten Patienten Narben. 50% wiesen Nervschadigungen auf. Als
positives Ergebnis wurde bei 50% eine Verbesserung des Kolorits und ebenfalls
bei 50% eine Reduktion der Grof3e angegeben. Trotzdem waren die meisten
Patienten nicht zufrieden Uber die Ergebnisse. Dies war auch der Grund, sich
einer perkutanen Sklerosierungstherapie unterziehen zu lassen. In anderen
Studien wird angegeben, dass Operationen haufig zu grol3en Blutverlusten und
inkompletten Resektionen fihren. Hinzu kommen Rezidive und unbefriedigende
asthetische Ergebnisse (59,128). Medikamentdse Therapien,
Laserphotokoagulationen und Embolisationen haben laut Literatur einen nur
sehr begrenzten Erfolg (8, 113,5,85,49).

In unserem Patientengut wurde bei 50 % eine einmalige Sklerosierung
durchgefuhrt. Bei 27,7% der Patienten kam es zu einem zweimaligen Eingriff,
bei den ubrigen erfolgten mehrere. In der Literatur ist eine ahnliche Verteilung in
der Haufigkeit der durchgefuhrten Sklerosierungen zu erkennen (118,125). Es
sollte beachtet werden, dass ein entscheidender Parameter in der Anzahl der
durchgefuhrten Sklerosierungen die Grolie der behandelten Lasion ist (59,53).

Wichtig ist es fur uns in dieser Studie, die Auswirkungen der

Sklerosierungstherapie unmittelbar nach der Behandlung und im weiteren
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Zeitverlauf zu dokumentieren. In den ersten zwei Wochen kam es bei 77% der
Patienten zu einer massiven Schwellung, die in allen Fallen sogar das doppelte
Ausmal des Ausgangsbefundes annahm. 61% der Patienten verspurten
Schmerzen und bei 38% kam es zu einer deutlichen Farbveranderung. Ein
Patient wies eine Nekrose auf. Die Patienten, die sich mehr als einmal einer
Sklerosierungstherapie unterzogen, erfuhren eine verstarkte Form der
Beschwerden nach jedem folgenden Eingriff. Nur ein Patient klagte Uber
Sensibilitatsstorungen — Nervenausfalle traten Uberhaupt nicht auf. Auch
andere Studien bestatigten das unmittelbar posttherapeutische Auftreten von
Schmerzen und Schwellungen (53). Lokale Komplikationen, die in
Zusammenhang mit der Sklerosierungstherapie in der Literatur angegeben
werden, sind Hautnekrosen, Ulzerationen, Blasenbildungen und
Nervschadigungen (103, 59, 10, 84,95). Systemisch kdnnen Lungenspasmen,
Lungenembolien oder eine direkte Kardiotoxizitat auftreten (95,
54,64,51,127,131,9). Die Komplikationsrate liegt zwischen 7,5% und 23% (95).
Maldgeblich flr das Ausmal der Komplikationen ist die Lokalisation der Lasion,
ebenso wie das injizierte Flussigkeitsvolumen (103). Bei unseren Patienten
betrug das injizierte Ethanolvolumen jeweils maximal 50% des dargestellten
Kavernenvolumens. Es kam nicht zu den hier beschriebenen Komplikationen.

Die folgenden 6 Wochen zeigten ein vollstandiges Abklingen der
Schmerzen und Schwellungen. Die Nekrose heilte vollig aus. 60%
dokumentierten eine Verkleinerung des Befundes. Dies korreliert auch mit dem
Ergebnis einer anderen Studie (118). Bei 50% der Patienten wurde eine
asthetische Verbesserung angegeben. Bei 27% kam es zu einer Verbesserung
des Kolorits. Flr 3 Patienten ergab die Behandlung bis zu diesem Zeitpunkt im
wesentlichen keine Befundveranderung und bei einem hinterliel die
Sklerosierungstherapie laut eigenen Angaben eine Narbe. Hier muss beachtet
werden, dass dies nicht die abschliellenden Ergebnisse sind. Bei einigen
Patienten sollten noch Interventionen durchgefuhrt werden.

Im Rahmen dieser Studie wurden auch die MRTs, die vor und nach der
Sklerosierungstherapie durchgefuhrt wurden, analysiert. Zu bertcksichtigen ist

hier die Tatsache, dass nicht bei allen Patienten eine posttherapeutische
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Bildgebung stattgefunden hat. Bei den Patienten, bei denen das Ergebnis der
Sklerosierung schon klinisch eindeutig manifest wurde, konnte auf diesen
Schritt verzichtet werden.

Somit beschaftigt sich unsere posttherapeutische Auswertung mit dem
Bildmaterial von 10 Patienten.

Die Untersuchung der betroffenen Gewebearten ergab eine
ausgeglichene Verteilung. 77,8% der Malformationen infiltrierten das
Fettgewebe, 72,7% die Subkutis und 66,7% waren intramuskular lokalisiert.
Diese Angaben stimmen mit anderen Literaturquelle Uberein (15, 10). Man
muss hier beachten, dass die wenigsten Lasionen nur eine einzige Gewebeart
infiltrieren (10) — in unserem Patientenkollektiv war eine solche einschichtige
Lasion Uberhaupt nicht vertreten. Es handelte sich immer um eine mehrere,
mindestens aber zwei Schichten involvierende Malformation.

Auch die GroRRenverteilung der Malformationen war ausgeglichen. 31,5%
waren bis zu 20cm? groB, jeweils 21% bis zu 60 cm?® oder Uber 60cm3. Auch bei
anderen Studien konnte kein eindeutiger Schwerpunkt in der Grdélenverteilung
festgestellt werden (59). Ein Teil der hier untersuchten Lasionen konnte jedoch
aufgrund seiner Morphologie nicht metrisch erfasst werden, da sie sich sehr
grof’ und diffus infiltrierend innerhalb mehrerer Gewebsschichten
manifestierten.

Die Morphologie der Malformationen erschien uns auch von grof3em
Interesse, da sie mit den Ergebnissen der Sklerosierungstherapien in Einklang
steht. Es wurde unterschieden zwischen umschrieben abgrenzbaren und diffus
infiltrierenden Lasionen, wobei sich die Verteilung in unserem Patientenkollektiv
mit 50% zu 50% darstellt. Die umschrieben abgrenzbaren Lasionen gingen mit
einem eindeutig positiven Ergebnis in Bezug auf ihr Volumen und die damit
verbundenen Einschrankungen, ebenso wie in Bezug auf die Asthetik nach der
Sklerosierung einher. Dies war in unserem Patientenkollektiv bei 90% der
scharf begrenzten Lasionen der Fall. Im Gegensatz dazu kam es lediglich bei
16% der diffus infiltrierenden Lasionen zu einem zufrieden stellenden Ergebnis.
Dies erscheint uns als wichtiges Ergebnis und als wichtiger Faktor in der

mdglichen Planung und Prognose von Sklerosierungstherapien bei
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Malformationen. Es sollte auch erwahnt werden, dass in dem hier untersuchten
Kollektiv bei kleineren Lasionen eher gute Ergebnisse erzielt worden sind als
bei den Uber 60 cm? - grol3en. Die kleineren Malformationen in unserem
Patientenkollektiv wiesen in ihrer Mehrzahl einen scharf-begrenzten Charakter
auf, so dass hier keine eindeutige Differenzierung moglich war. Trotzdem
sollte die Bedeutung der GrofRRe nicht aulRer Acht gelassen werden. Die hier
beschriebenen Zusammenhange und Ergebnisse kdnnen mit einer anderen
Studie aus der Literatur in Einklang gebracht werden (59). Dies ist die einzige
uns bekannte Studie, die eine Unterscheidung der Malformationen in diffus-
infiltrierend und scharf-abgegrenzt durchgefuhrt hat und anhand dieser
Differenzierung eine Beurteilung des Therapieerfolges durchfuhrte.

52,3% der Lasionen wiesen einen makrozystischen Charakter auf, nur
21% erschienen mikrozystisch. Jedoch konnte nicht streng getrennt werden, da
auch Lasionen mit sowohl mikro- als auch makrozystischem Charakter unter
den untersuchten Lasionen waren. Der zystische Charakter der Lasion
erscheint uns aber flr das Ergebnis der Sklerosierung von untergeordneter
Bedeutung zu sein.

Die Untersuchung nach Phleboliten ergab eine Manifestation von
solchen bei 55,5% der untersuchten Patienten. Eine entsprechende Inzidenz
konnte in einer anderen Studie beobachtet werden (10). Dies ist jedoch fur das
Ergebnis der Sklerosierungstherapie ohne Bedeutung, kann aber bei der
Diagnostik ein wichtiges Indiz darstellen.

Die Auswertung des posttherapeutischen Bildmaterials ergab eine
GrolRenreduktion der Malformationen bei 30% des Kollektivs. Beim grofieren
Kollektivanteil (70%) konnte jedoch keine signifikante GroRenanderung
festgestellt werden. Dies entspricht nicht den Ergebnissen in der Studie von Boll
(15). Hier wurde eine GroRenreduktion bei allen behandelten Lasionen
festgestellt, wobei nach der ersten Sklerosierung die signifikanteste Abnahme
zu verzeichnen war.

In diesem Zusammenhang muf} jedoch betont werden, dass die bildgebend
fassbare Ausdehnung einer Lasion nicht fur das klinische Beschwerdebild

entscheidend ist. Die klinische Symptomatik wird bestimmt durch die

138



rezidivierenden Schwellungszustande in Folge einer unterschiedlichen Blutfulle
der Malformation.

Bei der Auswertung der MRTs nach Sklerosierungsbehandlung imponierte eine
Signalanderung in den behandelten Arealen der Lasionen als Befund, der bei
100% der untersuchten MRTs festgestellt werden konnte. Die hypointense
Darstellung dieser Gebiete im Anschluss an die Sklerosierungen ist Ausdruck
der stattgefundene Fibrosierung (15, 72,125). Eine entsprechende Studie
bestatigt dieses Ergebnis (15).

Ebenso galt unser Interesse der Entwicklung der Beschwerden und der
personlichen Zufriedenheit der Patienten. Bei der Entwicklung der Beschwerden
gaben 32% der Patienten eine weitgehende Befundnormalisierung an und
jeweils 27% eine deutliche bzw. eine geringe Verbesserung. Insgesamt fuhrte
die Sklerosierungstherapie bei 86% zu einer Verbesserung der Beschwerden.
16% charakterisierten ihren Zustand als unverandert. Diese Patienten wollen
sich aber einer erneuten Sklerosierung unterziehen, da sie dartber aufgeklart
wurden, dass mehrere Interventionen nétig werden wirden. Kein Patient
empfand seinen posttherapeutischen Zustand als Verschlechterung. Diese
Ergebnisse unseres Kollektivs stimmen mit anderen Untersuchungen Uberein
(53, 125,10). Auch hier wurden keine Verschlechterungen des Befundes
festgestellt und Verbesserungen in unterschiedlichem MalRe angegeben.

Der klinische Befund ergab bei 79% einen Riuckgang der Lasion. Bei
26% blieb er konstant. Eine VergroRerung trat nicht auf.

Die personliche Einschatzung des Endergebnisses unserer Patienten
fuhrte zu folgenden Aussagen: bei 84% wurde die Relation Aufwand zu
Ergebnis als lohnenswert beschrieben. 68% waren insgesamt zufrieden, 37%
registrierten eine asthetische Verbesserung. 31% waren mit dem Endergebnis
unzufrieden. Diese Angaben bestatigen noch einmal die weiter oben
gemachten Angaben aus unserem Patientenkollektiv und aus der Literatur. Hier
sollte beachtet werden, dass die Unzufriedenheit in den meisten Fallen durch
die zu hohen Erwartungen verursacht wurde. Dies war vor allem bei den

jungeren Patienten in unserem Patientenkollektiv der Fall, da sich diese in den
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meisten Fallen einen kompletten Riuckgang der Malformation erhofft hatten. Ein
nur minimaler Rackgang war fur sie nicht zufrieden stellend.

Abschlief3end wird durch diese Studie deutlich, dass die
Sklerosierungstherapie eine sehr effektive und unkomplizierte Méglichkeit in der
Behandlung vendser Malformationen darstellt. Diese Tatsache wird in vielen
weiteren Studien bestatigt (84, 145,146,95,58,57,124,118,149). Es kbnnen
langandauernde, komplikationstrachtige chirurgische Eingriffe vermieden
werden und gute Ergebnisse in Bezug auf Funktion und Asthetik erzielt werden.
Eine Verschlechterung des praoperativen Zustandes tritt so gut wie nie ein,
Komplikationen sind aul3erst selten.
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6. Zusammenfassung

In der vorliegenden Studie wird retrospektiv und deskriptiv tUber 19 Patienten
mit vendsen Malformationen berichtet, die sich in einer multidisziplinaren
Sprechstunde der Universitat Tlbingen vorstellten und sich anschlieend einer
Sklerosierungstherapie unterzogen.

Ziel der Untersuchung war es, anhand von personlichen Angaben der
Patienten, von MRT-Auswertungen und nach Aktendurchsicht einen Uberblick
Uber pra- und posttherapeutische Beschwerden und Ergebnisse der
Sklerosierungstherapie und damit ihre Effizienz zu erfassen. Ebenso sollten
Befunde aus der MRT-Analyse, die mit den Ergebnissen korrelieren und in
Zusammenhang stehen, verdeutlicht und aufgezeigt werden.

Pratherapeutische Beschwerden, die von den Patienten angegeben
wurden, beinhalteten asthetische Einschrankungen bei 61,1%, funktionelle
Beschwerden bei 50%. Hier wurde unterschieden zwischen Stérungen beim
Sprechen und Schlucken (33%), Atemstorungen (22,2%) und
Kaueinschrankungen (11,1%). Hinzu kamen Schmerzen bei 55% und eine
Schwellung bei lageabhangiger Position bei 38,5%.

Diese Angaben korrelieren mit Ergebnissen aus der Literatur.

Bei 38,8% der Patienten kam es vor der Sklerosierung zu chirurgischen
Eingriffen. Bei 50% war die Sklerosierung die erste Behandlung, die
durchgefuhrt wurde.

Folgen vorheriger chirurgischer Interventionen waren Narben bei 62%
und Nervschadigungen bei 50%.

Die ersten 2 Wochen nach der Sklerosierung zeigten bei 77% eine
massive Schwellung, die das doppelte Ausmald der Ursprungslasion erreichte.
61% klagten Uber Schmerzen und bei 38% kam es zu einer deutlichen
Farbanderung. Ein Patient wies eine umschriebene Nekrose auf.

Die folgenden 6 Wochen flhrten zu einem vollstandigen Abklingen der
Schwellungen und Schmerzen. Die Nekrose heilte vollig aus. 60% der
Patienten gaben eine Verkleinerung des Befundes an.

Die MRT-Auswertung ergab einen Zusammenhang zwischen der

Morphologie der Malformation und dem Ergebnis der Sklerosierungstherapie.
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Scharf- begrenzte Lasionen fuhrten bei 90% der behandelten Falle zu einem
positiven Ergebnis in Bezug auf Funktion und Asthetik, wahrend diffus
infiltrierende nur eine 16%-Erfolgsquote aufweisen konnten. Dieses Ergebnis
stellt einen wichtigen prognostischen Faktor in der Planung der Therapie
venoser Malformationen dar. Der hier beschrieben Zusammenhang konnte
durch die Literatur bestatigt werden.

Die Bewertung und Beurteilung des Ergebnisses der
Sklerosierungstherapie wurde von 86% der Patienten insgesamt als
Verbesserung angegeben. 16% gaben einen unveranderten Zustand an. Eine
Verschlechterung des pratherapeutischen Zustandes wurde von keinem
Patienten empfunden.

68% der Patienten waren mit der Therapie und dem Ergebnis sehr zufrieden.
31% gaben an, mehr erwartet zu haben, seien deshalb unzufrieden. Fur 37%
des Patientenkollektivs fuhrte die Sklerosierungstherapie zu einer eindeutigen

asthetischen Verbesserung.
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